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-INTRODUCCION-

-  I
I.- LA MICOSIS FUNGOIDE llASTA 1.96?
"Mycosis Fungoldes, of all the malignant lymphomas, 
presents the greatest difficulties from both the 
diagnostic and the nosologic points of view" -ALLKN,
1 .967-.
Esta frase de ALLEN resume el punto do vista de los 
qua en los afios sesenta crefan en la personallriad no- 
soldgica de la MF: la mayor parte de los dermatdlo­
gos. Pero aun estos reconocfan las enormes dificnlta- 
des que su diagnrfstlco y clasificacitfn entranaban. 
Algunas escuelas dermatolrfgicas -principalmente an- 
glosajonas- y prâcticamente la totalidad de los henia- 
t<(logos y anatomopatlSlogOB rechazaban la existencia 
do esta entidad nosoldgica.
Es necesario efectuar un breve recorrido hisbdrico, 
si se quiere tener una idea, todo lo clara que sea 
posible, del cdmo y del porqud de dicha situacirfn.
La MF file descrita en I.8O6 per el bardn de 
ALIBEUT, uno de los fundadores de la eecuela dermato- 
idgica del Hospital St. Louis do Paris, Esta descrip- 
cidn precedid en 26 anos a la que hizo HODGKIN do la 
enfermodad que llova su nombre y en 39 ahos a la des- 
cripcidn y dofinicidn de las leucemias, que HENNI:T y 
VIHCHOW llevaron a cabo simultdnoamento. Y no fue 
lias ta 1 .893, que KUNDllAT cred el tdrmino de
- 2 -
linfosarcoma -MONTGOMERY, I.967-.
El caso deacrlto por ALIBERT corrospondfa a uii hom­
bre do 56 anos con una erupcidn flnamente deacamativa 
segulda de la aparicldn de tumores ampllamente dia- 
tribuldos por la plel -Xk do ellos en la cara-. Estos 
tumores eran seslles y se uloeraban con facilidad. 
Regresaban espontdneamente y por su aspecto y consis- 
tencla le recordaron clerto tlpo de setae, por lo que 
en I.8IU bautlzd la enfermedad como "pian fungoide" o 
"framboosla mycoldes" al consideraria como una forma 
autdotona de pian o affilié tropical. En I .832 la re- 
bautizd como MF por el aspecto fungoso de las lesio- 
nes, pero no porque pensase en una etlologfa micdti- 
ca, ya que el tdrmino de Mlcosls para designer a las 
enfermedades producldas por bongos, no fue empleado 
hasta 1.858 por VIRCHOW -PEREIRO, I.97O-. Es decir, 
que la MF tuvo un naclmiento premature, lo que la 
privd en su comienzo de una definlcidn histoldgica y 
fue la causa de una denomlnacidn que en nueetros dfas 
ocasiona dlvertidas confusionss entre estudiantes y 
mddicos.
En 1.862 y 1.870 BAZIN, basado en su observacidn de 
nueve casos, oonsiderd la MF como un process maligne 
distinto del carcinoma y la separd definitivaroente de 
la sffilis, pero, sobre todo, perfecciond la doscrip- 
cidn clfnica de ALIBERT distinguiendo los très pério­
des évolutives de lo que ha llegado hasta hoy como la 
forma cldsica de la MF o de ALIBERT-BAZIN. Tal como 
hoy se oonoce, esta forma clfnlca de MF es de curso 
crdnico -lO anos por tdrmino medio- a lo largo del 
cual se distinguée de modo esquemdtico très fases
- 3 -
suceslvas: fase premicdtica, fase liifiJtrativa y fase 
tumoral.
Fase premlcdtica! las primeras lesiones de la MF, 
que comienzan en cualquier zona de la pie! y dosdo 
el la se van extendiendo con variable rapidez a la ma­
yor parte do la superficie cutdnea, puedoti tener los 
aspoctos mds diversos simulando nuraorosas dermatosis: 
eritematosos, eritematodescamativos -psoriasiformos-, 
oczomatoidos, liquenoides, etc. Estas lesiones cons- 
tituyen plaças quo suelen confluir tomando un aspecto 
policfclico y , al regresar por el centre, recordar 
las tricoficlas. Es tfpica la existencia do zonas de 
piel Sana en el Interior de las lesiones, que apare- 
con deprimidas on contraste con la ligora olevacidn 
do las plaças. Estas plaças persisten durante anos 
pudiendo regresar y desaparecer on unos lugares para 
roaparecer on otros o on los mismos antes afectados. 
So ban descrito casos con importante componento ampo- 
lloso o purpdrico.
Mencidn aparte meroco el parapsoriasis on plaças 
quo, on eus très variedades de pequenas plaças, gran­
des plaças -o poiquilodermia atrdfica vascular- y 
forma variegata, puede representar -de mener a mayor 
probabilidad- una forma de comienzo de la MF,
Un sfntoma casi constante de la faso premicdtJca es 
el prurito genoralizado que, a voces, precede durante 
meses o anos la aparicidn de la primera lesidii cutd- 
nea. Tambidn puede marcar la transicidn de un para- 
psoriasis en pequehas plaças -habitualmonte benigno- 
a una verdadora MF.
l.a duracidn de esta fase es muy variable.
-  >i -
generalmeiite do 2 a 5 anos, aun ouando no son excep- 
clonales casos do 20 y 30 anos.
Fase Infiltratlva; la fase anterior puede faltar y 
comonzar la enfermodad por esta segunda fase, pero lo 
comdn es que algunas de las plaças eritematoescamosas 
o exudativas comiencen a adquirir algo de relievo, 
coloracidn rojo ladrlllo, conslstenoia almohadi11ada 
y superficie brillante, tensa, granular o verrugosa. 
En ocasiones adquieren aspecto circinado con rogre- 
sldn central. Un punto do valor diagndstico es la 
distinta Infiltracidn y el distinto espesor de las 
diferentes plaças o, lo que tiene mayor significa- 
cidn, entre las distintas zonas de una misma plaça.
En esta fase de plaças infiltradas, las lesiones 
son, por régla general, mds estables y mds monomorfas 
que en la fase premicdtica.
Fase tumoral; se desarrolla gradualraente sobre la 
infi1trativa, aunque los tumores tambidn pueden apa- 
recer sobre plel aparontemente sana o sobre lesiones 
premicdtica8. Se localizan preforontemente en la ca­
ra, espalda y parte proximal de las extremldades. Son 
blandoe, semiesfdricos, sesiles o con la base ligera- 
mente estrechada, variando su tamano desde I d 2 cm 
hasta 10 d 15 cm. Frecuentoraente se ulceran e infoc- 
tan, afectândose entonces el estado general. Pueden 
regresar espontdneamente,sin dejar huella. El pruri­
to, que casi eierapre existe al comienzo de la enfer­
medad, suele disminuir o incluse césar totalmente en 
esta fase.
Estas très fases no son excluyentes, siiio que en 
cada una se conservan elementos nada o escasaraente
raodificados de las fases antorlores, y asf, eJ ciiadro 
se hace cada vez rads ablgarrado, entremezcldndose de- 
sordenadamente plaças premlcdtlcas con otras Infiltra­
das on grade variable y, al final, con formaciones tu- 
berosas que pronto se ulceran.
Las causas principales de muerte son la caquexia y 
las infecciones intercurrentes con puerta de entrada, 
por lo general, en los tumores ulcorados.
En 1.815, EMILE VIDAL y JEAN-LOUIS BROCQ desoribie- 
ron una segunda forma clfnica de MF, la que hoy cono- 
cemos como forma tumoral d'emblde o de VIDAL-BROCQ, 
consistante en la aparicidn de uno o varios tumores 
bien definidos y circunscritos sobre piel sana y sin 
que haya habido lesiones provias en otras dreas. Esta 
es una forma muy discutida, que para muchos autores 
corresponderfa siempre a otro tipo de linfoma.
A veces, los tumores preceden a las otras fases de 
la enfermedad, hablÀndose entonces de formas inverti- 
das.
Siete anos despues -1.892-, de nuevo dos autores 
francoses, HALLOPEAU y BESNIER, describieron una ter- 
cera forma clfnica, la forma eritroddrmica o de HALLO­
PEAU -BESNIER. Generalmente, comienza con mdculas eri- 
tematosas o eritematoescamosas, pruriginosas, aisla- 
das, que en el transcurso de dfas o semanas, o de for­
ma repontina, coalescen y se extienden hasta afectar a 
toda la superficie corporal, dando lugar a lo que se 
cotiooe como "l'homme rouge" de HALLOPEAU.
Se trata de una eritrodermia descamativa con infil­
tracidn cutdnea difusa poco marcada y calda del polo. 
El prurito es intense y generalmente hay adenopatfas
-  6
voluDiinosas. Algunas veces se désarroi Ian tumores, po — 
ro puede llegar a la fase terminal sin que se hayan 
presentado.
iCudl es el substrate histoldgico y, consecuenternen- 
te, la naturaleza do esta enfermedad con una clfnica 
tan polimorfa?.
El primero que estudid la histopatologia de la on- 
fermedad fue GUILLOT, quien en 1.868 realizd una tests 
sobre la misma, a la que denomind, como consecuencia 
de sus observaciones histoldgicas, linfadenia cutdnea.
En 1.872 HANVIER dividfa los linforoas en très gru- 
pos :
a.- Linfadenia espldnica o leucemia.
b.- Linfadenia ganglionar o adenia,
c .- Linfadenia cutdnea o ME.
A lo largo de los 100 anos siguientos, el problema 
de la histologla y la naturaleza de la MF se ha plan- 
teado en los siguientes tdrminos fundamentales:
19.- La MF, 408 una inflamacidn granulomatosa, 
un linfoma o un granuloma quo posterlormente se trans­
forma en linfoma?.
29.- 4Es un tipo de linfoma sui-generis o tan 
sdlo una expresidn cutdnea peculiar de diversos tipos 
de linfomas o leucemias?.
Veamos que nos muestran las biopsias de las diverses 
lesiones de MF (•):
Fase premicdtica: asf como la clfnica de esta fase 
de la MF puede imitar las rods diverses dermatosis,
(*) La siguiente descripcidn corresponde a la tesis 
doctoral del doctor SANCHEZ YUS -1.970— .
piiillendo habJarse de formas psor iasi forme s , o czoiria lo 1- 
des, liquenoides, etc. Las biopsias do sus plaças 
taiiiblén van a mostrarnos imdgones quo simulan ostre- 
cbamente un psoriasis, un eczema, un liquoii... pero 
exister! clertos caractères que van a ponernos sobre la 
pista de una MF. Estos caractères son très:
a.- Un infiltrado ddrmico superficial gorio- 
laJmorite mds dense de lo que es habitual eu las derma­
tosis quo Simula.
b.- La composicldn de dicho infiltrado.
»
c .- La intense y peculiar exocitosis do al- 
gnnos elementos del mismo.
El primer cardcter, como voremos, es acaso el mds 
inconstante en la primera fase, siendo mds propio de 
la fase infi1trativa -con la que iiaturalmonte existen 
todo tipo de situaciones intermedias-; el segundo, es 
el cardcter esencial, e indispensable para hacer un 
diagndstico de certeza y no de sospecha; y e1 torcoro, 
casi constante, es de gran ayuda para la mds exacta 
valoracidn del anterior. Sobre este infiltrado super­
ficial, la epidermis simula la morfologfa caractorfs- 
tica del psoriasis, e1 eczema, el liquen, etc.
El infiltrado suele disponerse en forma do una banda 
superficial mds o menos donsa o continua, o bien agrn- 
parse perivaacularmente, y casi siempre pegado o muy 
prdximo a la epidermis. Su borde profundo puede ser 
noto, pero no os infrocuente que se extienda algo en 
profundidad en forma de infiltrados per ivaseu Iar o s . En 
los cortes tenidos con homatoxilina-eosina, este In­
filtrado aparece compuesto por très elementos fnnda- 
mcn taies : linfocitos, histiocitos y cdlulas do aspecto
intermedlo, como si un ndcleo con ol tamaho y 3a for­
ma del de un histiocito adquiriese la densidad cromd- 
tica del de un linfocito -las denominaremos cdlulas 
micdsioas-. A estos très elementos bdsicos se utien, a 
veces, algunos eosindfilos, y sdlo excepcionalmeiite, 
algunas cdlulas plasmdticas. En las tinciones con 
Giemaa el ndmero de mastocltos es el habitual a cual­
quier proceso inflamatorio cutdneo.
El infiltrado ddrmico do la fase premicdtica so ca- 
racteriza, a veces, por la escasez do cdlulas micdsi- 
cas. Estas se hallan en la epidermis constituyendo 
asf uno de los datos diagndsticos fundamentales. Esta 
exocitosis, o paso desde la dermis a la epidermis de 
cdlulas atfpicas, puede dar lugar a dos tipos de Imd- 
genes: pueden agruparse en acdmulos originando los 
llamados microabcesos de DARIER-PAUTRIER, o pueden 
permanecer sueltas salpicando la epidermis, como si 
se tratase de una perdigonada. El segundo tipo de 
exocitosis so halla con mucha mayor frecuencia quo el 
primero. La exocitosis puede afectar difusamente a la 
epidermis o circunscribirse a algunas dreas.
Fase inf11trativa: la fase infi1trativa o de plaças 
infiltradas no es, en general, mds que un corto prd- 
logo de la fase tumoral.
La banda infiltratlva superficial se hace mds gruo- 
sa y poor delimitada, puosto quo se continda on pro- 
fundidad con mangultos perivasculares y perifolicula- 
res. La exocitosis es, por lo general, mds Intensa 
quo on la fase anterior y siguo predominando el tlpo 
salpicado o en perdigonada. El cambio mds sustancial 
se produce a nivel do la citologfa, en el sentido de
una mayor mallgnidad o atlplsmo do la misma: las cdlu­
las micdsioas so hacon abundantes a nivol ddrmico, 
disminuyendo simultdneamente la proporcidn de linfoci­
tos. Diclias cdlulas micdsicas son on general de mayor 
tamaho, y su ndcleo hipercromdtico tiondo a veces lia- 
cia una mayor claridad. En algdn caso, el infiltrado 
estd esencialmente constituido por elementos indistin- 
guibles de los do un linfoma histiocitario.
Ease tumoral : on los tumores se encuentra un infil­
trado masivo quo profundiza hasta la hipodermis y que 
superficialmonto so halla on contacte con la epidermis 
o soparado do ella por una banda coldgena. En los tu­
mores grandes, la epidermis suele hallarso dostruida y 
sustituida por una costra.
La citologfa es sumamente variable, no sdlo do unos 
casos a otros, sine incluso en distintos tumores biop- 
siados a un mismo paciente simultdnea o sucesivamente. 
Podemos re sum i r do la siguiente forma:
a.— Infiltrado puro de cdlulas micdsicas.
b.- Infiltrado puro de histiocitos atfpi- 
cos, indistinguible do un linfoma histiocitario, a ve­
ces pleomdrfico.
C .— Uno u otro do los dos tipos celulares 
antorlores aparece como cdlula prédominante, a la quo 
so suma una cantidad variable do eosindfilos y escasos 
linfocitos. En algdn caso, el infiltrado es similar al 
do las plaças, con sus très elementos bdsicos: histio­
cito, linfocito y cdlula micdsica.
d .- Cuadro histoldgico indistinguible do un
Hodgkin.
La exocitosis es casi constante, do régulai
- 10 -
Intensldad, tanto salplcada como en microabcesos, y 
siempre constituida por cdlulas micdsicas o por linfo­
citos atfpicos.
iCon qud frecuencia y en qud memento de la evolucidn 
afecta la MF a los ganglios linfdticos y a la vlsce- 
ras, y cudl es la imdgen histoldgica de los infiltra­
dos a este nivel?.
Las vlsceras sdlo se afectan en fases avanzadas y 
terminales, mientras qua las adenopatfas pueden aparo- 
cer en fases mds précoces, pero entonces su cuadro 
histoldgico suele ser inespecffioo y consistante en la 
llamada reticulosis liporoeldnica o linfopatla dermopd- 
tica.
La frecuencia de afectacidn interna es muy variable, 
segdn diversos autores y estadfsticas. Asf, mientras 
BLU E P A R B  -1.959-, A L L E N  -I.967- y L E V E R  -1.964- no la 
estiman en mds de un 20?fe, G ALL -1.955- la encuentra en 
el 61^ 6 de sus autopsias y B L OCK y  cols -1.962- en el 
82^ de las euyas. Como ejemplo de drganos principal- 
mente afectos tenemos que en las 17 autopsias de estes 
dltimos autores, los primeras lugares los ocupan los 
ganglios linfdticoe -53^-, bazo -hTf>-, hfgado -4l#- y 
corazdn -35^-, quedando la mddula dsaa en pendltimo 
lugar -18^-.
La mds amplia casufstica de esta dpoca es la de CYR 
y cols -I.966-, quienes estudiaron l65 paoientes, 
practicdndose autopsia a 42 de los 106 que fallecie- 
ron. En 36 -34^- de los que fallecieron, se pudo de- 
mostrar, mediante biopeia o autopsia, una transicidn 
de la MF a un reticulosarcoma -l4 casos-, un linfosar­
coma —15 casos- o. una enfermedad de Hodgkin -7 casos-.
-  11 -
Clrico de los l4 con reticulosarcoma tuvioroii una leu­
cemia monocftica terminal. En 23 -55#- do los 42 pa-
ciontes autopsiados, la M P  habfa permanecido sin
transformaciones a lo largo de toda su evolucidn. En 
10 de ellos no se encontrd afectacidn ganglionar ni 
visceral, mientras que un infiltrado inflamatorio sin 
cdlulas de Sternberg exlstfa on los ganglios de 4 ca­
sos y en los ganglios y vlsceras de 9.
Conviene referir algunos datos estadfsticos de esta 
amplia series el 63# eran varones, el 68^ tenfan entre 
4I y 70 anos on el memento de su ingreso y la duraoidn
media de la enfermedad fue de 8 'I anos on los IO6 quo
habfan muer to y de 12'5 afîoa en los 59 adn l'ivos. El 
dnico date valorable en el estüdio de la sangre peri- 
fdrica era una linfopenia absoluta en el 7dÿ y la md­
dula dsea no raoetrd alteracidn alguna que pudiese in- 
terpretarso como patognomdnica de MP. Las principales 
causas de muerte fueron septicemias y neumonias. Sdlo 
en 1 5, la causa principal de muerte fue una leucemia o 
linfoma diseminado. Es importante rosaltar que en casi 
todos los paoientes que presentaron una transicidn de 
la M P  a otro tipo de linfoma o leucemia, la muerte so- 
brevino antes de un ano desde dicba transformacidn.
En cuanto a la fdrmula histoldgica de las infiltra- 
ciones de los ganglios linfdticos y vfsceras, es muy 
similar y con las mismas posibilidades descritas en 
los tumores cutâneos. No obstante, BLOCK y cols 
-T.962- refieren que el exdmen histoldgico do las me- 
tdstasis viscérales, a menudo no les permitfan mds que 
ostablecer el diagndstico de linfoma maligrio sin poder 
especificar mds.
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Esta era la sltuacidn de la enfermedad, mds o menus 
objetlvamente contada, hasta 1 .970.
La dlficultad de una definlcidn histoldgica clara- 
mente diferenciable de otras dermatosis en la fase do- 
nominada premicdtica y lo polimorfo y oambiante del 
cuadro histoldgico en la fase tumoral, fue lo que 11e- 
vd a la negacidu de la MF como entidad anatomopatold- 
gica e incluso como entidad clfnica.
Asf, en 1 .932, el gran patdlogo SYMMERS decfa: "The 
condition féuniliary known as MF is one of the most 
confused and confusing to be encountered in the domai­
ne of medicine", y: "MF is the cutaneous expression of 
at least three different diseases of the lymph node 
system: Hodgkin disease; a variety of round cell sar­
coma...and lymphosarcomas...MF as an independent form 
of disease does not exist".
En 1 .952, siguiendo las recomendaciones del Comitd 
de Clasificacidn de la Nomenclatura de las Cdlulas y 
Enfermedades de la Sangre y Organos Hematopoydticos, 
que estd patrocinado por la Sociedad Americana de Pa- 
tdlogos Clfnicos y la Asociacidn Mddica Americana y 
respaldado por la Sociedad Internacional de Hematdlo- 
gos, el diagndstico de MF fue eliminado de la Standard 
Nomenclature of Diseases and Operations y sustituido 
por el de Linfosarcoma, indicando localizacidn y ovo- 
lucidn -RAUSCHKOLB, I.96I-.
Ante este ataque combinado de la Anatomfa Patoldgica 
y de la Hematologfa, los dermatdlogos se deferidieron 
sustentdndose en lo que consideraron su mds firme apo- 
y o : la indudable personalidad clfnica de la enferme­
dad. En I.951, CAWLEY y cols refieren: "We believe
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that Mli' is simply a clinical entity and not a patholo­
gical one". En 1 ,962, un grupo de dermatdlogos y patd- 
logos del National Cancer Institute de Bethesda, diri- 
gidos por VAN SCOTT, estudian 38 paoientes, 22 de 
ellos con biopsia ganglionar, a veces seriada, y I? 
con autopsia. LLegan a la conclusidn de que la MF no 
es, como dijo SYMMERS, la expresidn cutdnea de una en­
fermedad de los ganglios linfdticos, sine que se trata 
de una enfermedad iniciaimente cutdnea y a veces ox- 
clusivamente cutdnea, pero que, ntuchas veces, hacia el 
final de su larga evolucidn, invade los ganglios lin­
fdticos y/o las vlsceras -BLOCK y cols, I.962-. Dos 
anos mds tarde, expresan la misma idea de una forma 
lapidaria, otros autores del mismo centre también di- 
rigidos por VAN SCOTT: "The clinical definition of MF 
to which we adhere: A lymphoma originating in the 
skin"-CLENDENNINÜ y cols, 1.964-.
BLUEFARB, sin embargo, publics en 1.959 su magna mo- 
nografla para intentar demostrar que la MP serd una 
entidad clfnica y anatomopatoldgica siempre y cuando 
la limitemos a su forma cldsica o de ALIBERT-BAZIN, 
mientras que la forma tumoral d'emblde no serfa mds 
que un linfosarcoma o un Hodgkin prlmitivo o secuuda- 
rio de la piel, y la forma eritroddrmica una reaccidn 
cutdnea inespecffica de un linfoma ganglionar o visce­
ral o de una leucemia. Habfan side los dermatdlogos, 
al incluir estas dos variedades dentro del espectre do 
la MF, los quo habfan provocado la confusidn y la 
reaccidn negativa do patdlogos y hematdlogos.
Vemos, por lo tanto, que ol problema fundamental de 
la MF se plantea a nivel histoldgico. A diferencia de
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otros linfomas, la MF oarece do un dato diagndstico 
patognomdnlco y constante. Los datos topogrdficos de 
localizacidn ddrmica superficial e ihvasidn de la 
epidermis no nos valon fuora de la piel, y el relati­
ve polimorfismo del infiltrado no es constante ni en 
la piel ni fuera de ella.
Es ahora el momento de entrar en el debatido toma 
de la cdlula micdsica. Segdn BREHMEH-ANDERSSON 
-I.976-, los priroeros que emplean el tdrmino de cdlu­
la micdsica son los francoses QUINGUAN y LEREUDE en 
una "Note sur deux cas de MF" en 1.893. La describen 
como una pequena cdlula con muy escaso citoplasma y 
un ndcleo pequeno, irregular, mds tangible que el de 
las cdlulas del tejido conjuntivo. En un trabajo pos­
terior -de 1.894-, LEREDDE la considéra como una cd­
lula linfocftica.
HERXHEIMER y HUBNER -1.907- consideran que la cdlu­
la caracterfstica de la MF es una cdlula mononuclear 
de tamano similar al de un linfocito, pero con un ci­
toplasma algo mds dense y un ndcleo mds irregular.
For el contrario, NANTA en I.936, doseribid las cd­
lulas micdsicas, a las que consideraba especfficas de 
la MF, de la siguiente forma: "Grandes cdlulas, gene­
ralmente mononucleadas, claras, redondas o ligeramon- 
te ovales, de protoplasma abundante, tanto mds pdlido 
cuanto mds grande es la cdlula, de ndcleo claro, un 
poco excdntrico, oval, a veces empareJados o verruci- 
formes, formado por una red de cromatina fina pero 
densa, del mismo tipo que el de los linfocitos o mo- 
nocitos, con un gran nucleolo". Esta descripcidn es • 
aceptada por numerosos autores: GRYNFELTT -1.937-,
PAUTHIER -1.937-, ZOOM -1.937-, POUl.SEN -1.940-, 
BLUEFARB -1.959-, DEGOS -1.959-, LAPIERE -1.964-, 
CIVATTE -I.967-, etc. Pero aunque la llaman cdlula 
micdsica, en general no la consideran patognomdnica 
de esta enfermedad. PAUTRIER -1.937- y ZOON -1 .937- 
fueron muy explicites a este respecte.
En 1 .954, ALLEN refiere que en el infiltrado apa- 
rentemente banal de las plaças de premicosis puede 
liabers "...otras cdlulas que sugieren el diagndstico 
especlfico de MF. Son del tamano de monocitos, sus 
ndcleos redondos o verrueiformes o irregularmente po- 
1igonales...generalmente hipercromdticos, al contra­
rio de los ndcleos vesiculosos de las cdlulas reticu- 
lares normales, pero, ocaslonalmente, aparocen igual- 
mente leptocromdticos; pequenos nucleolos y un facil- 
mente perceptible, a veces abundante, ribete cito- 
plasmdtico homogdneo y basdfilo. Pueden ser binucloa- 
das, pero no tienen los ndcleos eosindfilos de las 
cdlulas de Sternberg".
En 1 .966, REED y CUMMINGS describen esta misma cd­
lula en biopsias de MF como: "una cdlula mononuclear
atlpica, con un ndcleo bipercromdtico, algo plegado, 
y un citoplasma escaso. Su presencia en la epidermis 
es una importante ayuda en el diagndstico".
Al final de los aiios sesenta nos encontramos, por 
lo tanto, que la MF es considerada en general como 
un linfoma de evolucidn ordnica que se origiiia en la 
piel, a menudo en forma de exantema eritomatodescama- 
tivo polimorfo para al cabo de los anos désarroilar 
lesiones infiltradas y tumores, y finalmente, iiiva- 
dir, aunque no siempre, los ganglios linfdticos y/o
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las vlsceras, llegdndose a la muerte como consocuon- 
cla de una Infeccidn intercurrente o como resultado 
de una évidente transformasidn maligna dei proceso, 
a veces con un cuadro leucdmico final. El principal 
problema se centra en su hlstologla, aparentemeute 
inespeclfica en su comienzo, y excesivamente polimor­
fa y oambiante en la fase tumoral. I.a cdlula aparen- 
temento especlfica es poco llamativa cuando so en­
cuentra, y a menudo, no aparece o résulta diflcil dl- 
ferenciarla de otros elementos del infiltrado.
Veremos a continuacidn, como el eventual paso a la 
sangre de esta cdlula, nos va a ofrecer la oportuiii- 
dad dnica do estudiarla en estado puro, sin contarni- 
naclones del r o " ■ ’ infiltrado ddrmico.
II.- EL SINDROME PE SEZARY HASTA 1.96?
Entre 1.938 y 1.949, el dermatdlogo francds ALBERT 
SEZARY fue esbozando el slndrome que desde entonces 
lleva su nombre. En 1.949, recopild en una revisidii, 
los tree casos publicados por dl y el publlcado por 
BACCAREDA en 1.939. Se trataba de cuatro mujeres do 
58 a 69 anos, quo gradualmente désarroilaron un cua­
dro clfnico consistente esencialmente en eritrodermia 
generalizeda con edema y prurito intense, marcada 
pigmontacidn, hiperqueratosis y fisuras en las palmas 
y plantas. Esta sintomatologfa cutdnea se acompaiiabu 
de adonopatias generalizadas y leucocitosis con pre­
sencia de cdlulas mononucleares atlpicas en la sangre
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porifdrica, ganglios linfdticos y piel, pero sin cam- 
bios notables en la mddula dsea u drganos internos. 
Las adenopatfas fueron siempre secundarias a las le­
siones cutdneas y comenzaron en las ingles. Todos los 
pacientes fallecieron en 18 a 4o meses sin haber de- 
sarrollado tumores cutdneos.
Histoldgicamente la piel mostraba un infiltrado en 
banda superficial con microabcesos de Pautrier, for­
mado principalmente por cdlulas redondas, ovales o 
irregulares, con escaso citoplasma y gran ndcleo rico 
en cromatina y sin nucleolo apreciable; en un caso 
liabia eosindfilos, y en otro algunas cdlulas que re- 
cordaban a las de Sternberg. En los ganglios la cito­
logfa era similar.
En sangre perifdrica tree de los paoientes tenfan 
de 12.000 a 14.000 leucocitos y el cuarto 31.600. Se 
balld un alto porcentaje do cdlulas mononucleares 
atfpicas. Estas eran algo mayores que un neutrdfilo y 
destacaban por su gran ndcleo que, a menudo, ocupaba 
los 4/5 de la cdlula. El citoplasma era ligeramente 
basdfilo y rodeaba el ndcleo como un estrecho ribete, 
que a veces parecfa faltar por complete. Los ndcleos 
eran hipercromdticos e irregulares y algunas veces 
tan profundaments plegados que parecfan lobulados.
A lo largo de sus cuatro publicaciones, SEZARY re- 
conoce que so trata de una entidad similar o muy prd- 
xima a la MF, pero que debe separarse claramente de 
ella debido al componente leucdmico. Considéra las 
cdlulas anormales como de estirpe reticular y al sfn- 
drome como una reticulosis histiomonocitaria.
Hasta 1 .961, aparecieron tree publicaciones con
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cinco iiuevos casos, dos de ellos fueron publicados on 
1.959 por MAIN y cols. Estos autores observaron que 
las cdlulas de Sdzary de sus paoientes eran peroxida- 
sa-negativas y no fagocltarias y consideraron quo so 
trataba de grandes linfocitos. Segdn ellos, la prime­
ra fase en el desarrollo de la cdlula de Sdzary es 
una dlvisidn nuclear sin divisidn citoplasmdtica, 
dando lugar a los grandes ndcleos convolutos con do- 
ble carga Feulgen positiva que un linfocito normal.
En 1 .961, TASWELL y WINKELMANN publicaron sieto ca­
sos -seis varones- observados desde 1.946 en la Clf­
nica Mayo. A la descripcidn clfnica princeps aiiadon 
la frecuonte aparicidn de alopecia y distrofia un- 
gueal. En casi todos ellos se palpaba el hfgado, pero 
no el bazo. La leucocitosis mdxima variaba entre 
10.400 y 32.100 con una propofcidn de cdlulas atfpi­
cas entre 13^ y 58^« Nunca se encontrd Infiltracidn 
de la mddula dsea. El reste de las exploraciones y 
estudios analfticOB no mostraron alteraciones atri- 
buibles a la enfermodad.
Confirmaron la descripcidn do las cdlulas atfpicas 
realizada por SEZARY a la que ahaden un nuevo dato: 
la frecueiite existencia de una corona de pequefias va­
cuo I as en el escaso citoplasma, las cuales eran I’AS 
positivas y diastasa résistantes. Pero esta reaccidn 
de PAS sdlo fue realizada on dos do los siete pacien­
tes. Otros estudios histoqufmicos fueron negativos.
La histopatologfa de la piel era similar a la de la 
MF, con un infiltrado polimorfo cuyo elomento princi­
pal era una cdlula mononucloada similar a la de la 
sangre -la mayor parte do las biopsias cutdneas
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fueron dlagnostlcadas como tfplcas o compatibles con 
MF-. Los ganglios linfdticos mostraron en todos los 
casos una reticulosis lipomeldnica, aun cuando un es- 
tudio cuidadoso permitfa detectar cdlulas de Sdzary.
Los pacientes disfrutaron durante mucho tiempo de un 
buen estado general, sdlo turbado por el intense pru­
rito, pero cinco de ellos habfan muerto después de 4 a 
6 anos de enfermedad. Ninguno fue autopsiado.
Los autores no se pronuncian sobre la naturaleza de 
la cdlula, a peaar de titular el trabajo "Eritrodermia 
Reticuldmica Maligna".
En las historias de estos siete pacientes destacan 
los diversos diagndsticos que se barajaron en algunos 
y las interpretaciones dadas a distintas biopsias y a 
las cdlulas atfpicas de la sangre. Unas veces se habla 
de linfocftOB atfpicos y otras de cdlulas reticuloen- 
dotellales. Las biopsias cutdneas son diversamente in- 
terpretadas como MF, linfosarcoma, reticulosarcoma,
1infobiastoma o linfoma.
Los autores llaman la atencidn sobre el gran pareci- 
do entre el SS y la forma eritroddrmica de la MF. Aho­
ra bien, razgnan ellos, como BLUEFARB ha oonsiderado 
recientemente que la forma eritroddrmica y la forma 
tumoral no son autdnticas MP, el SS nos da una res- 
puesta y un diagndstico para muchas de esas eritroder- 
mias de HALLOPEAU—BESITCEB. Por lo tanto, "la MF y el 
SS pueden ser claramente diferenciables sobre la base 
de los hallazgos clfnicos y de laboratorio que hemos 
presentado".
Este serd ol comienzo de una posture dualiste sobre 
la MF y el SS que hasta el momento mantiene la escuela
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<le la C lfnica Mayo e n c a bezada por WINKELMANN,
La interpretacidn unitaria de ambos procesos se pi io­
de decir que es mantenida por el regto de las escuolas 
americanas y europeas, a la cabeza de las cuales hay 
que situar a la del N.I.II. do Bethesda dirigida suco- 
sivamente por VAN SCOTT y LUTZNER.
En 1.964 (•), precisamente CLENDENNING, BRECIIER y 
VAN SCOTT demostraron la unidad de ambos cuadros al 
comprobar que en 9 de 33 pacientes con todas las va­
riedades clfnicas de MF, e independiontemente do 
ellas, se encontraba en algdn momento mds de un 5# de 
cdlulas de Sdzary en la sangre perifdrica. Tampoco ha- 
llaron diferencias histopatoldgicas o necrdpsicas en­
tre los pacientes portadores o no de cdlulas anormales 
en sangre perifdrica. Encontraron algo variable la 
morfologfa de estas cdlulas y la PAS positividad de 
sus vacuolas era siempre diastasa sensible.
Trabajos simultdneos o posteriores, asx como la re- 
visidn retrospectiva de otros anteriores, nos muestran 
como la problemdtica del SS se superpone a la do la MF 
y es tan confusa como dsta: iSon cdlulas linfocitarins 
o cdlulas liistiomonocitarias? -casos descritos como 
leucemias histiomonocitarias de Shilling con eritro­
dermia por BUREAU y cols en 1.959 y por LAPIERE y 
RENKIN en I.96O; en el de los dltimos autores, ol cua­
dro hematoldgico en la fase final era el de una
(*) E n  este mismo ano se p u b l i c a  ol primer caso de 
la literatura espahola —L O PEZ GARCIA y cols, 1.964-.
El primero en lengua espahola corresponde a los argen­
tines PIERINI y cols en 1.958.
2:1 -
leucemia linfocf t i c a - . iPuede evolucionar iraiisforiiidii- 
dose en otros linfomas: histiocitario, Hodgkin, etc.?. 
iCon qud frecuencia y  extensidri afecta los drganos In­
ternos? .
III.- LA MF Y E L  SS D E S D E  1.96? HASTA HOY
La aplicacidn de la Microscopfa Electrdnica, la Ci- 
togendtica y la Inmunologfa, ha aportado abundante luz 
a los numerosos problemas de estos linfomas, reafir- 
mando su indudable personalidad clfnica.
I.- MICROSCOPIA ELECTRONICA: Fue en el L •! Congreso 
Internacional de Dermatologfa cuando LUTZNER ofrecid 
las primicias de sus investigaciones en curso sobre la 
ultraestructura de la MF, Previamente, plantea la pro­
blemdtica existante en torno a la naturaleza, limites 
y citologfa de la MF, que resume del siguiente modo; 
"Perhaps the situation could be compared to the pro­
blems that would be faced in diagnosing Hodgkin's di­
sease in the absence of the patognomonic Reed-Stern- 
berg cell". Y luego, dice haber observado al microsco­
pic electrdnico una cdlula con caractères citoldglcos 
ultraeetructuralos distintivos. Hide de 15 a 30 micras 
de didmetro y posee un ndcleo^igarrado.lobulado, den- 
tado y arrugado. Esta cdlula ha side encontrada en la 
piel, los ganglios linfdticos y, ocasionalmente, en la 
sangre de 28 pacientes con MF.
Un ano mds tarde, LUTZNER y JORDAN publican los
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caractères ultraestructurales de la cdlula de Sdzary 
en la sangre perifdrica, los ganglios linfdticos y la 
piel de très pacientes con SS, Segdn este estudio, la 
cdlula de Sdzary posee un ndcleo Corebriforme, con re- 
pliegues y hendiduras, que al mioroscopio electrdnico 
aparece "como sorpentino, con lobulaciones e indenta- 
ciones, a menudo interconectadas por estrechos puan­
tes... El ndcleo aparece heterocromdtico, con dansas 
partlculas ooncentradae en la raembrana nuclear. Se von 
nucleolos on algunos cortes. El citoplasma contiene 
mitocondrias, ribosomas, polisomas y pequehas cantida- 
des de retlculo endopldsmico. Tambidn puede coiitener 
algo de glucdgeno y alguna partlcula electrodensa".
Los autores comparan la ultraestructura de esta cd­
lula con los elementos normales de la sangre y sistoma 
reticuloendote1ial sin hallar relacidn clara con nin­
guno de ellos. Consideran que en la MF se halla una 
cdlula similar aunque menos abundante y con un ndcleo 
menos irregular. Deducen que: "En vista de los muchos 
hechos en comdn, puede ser que el SS sea una fase leu- 
cdmica de la MF".
En I.97I, LUTZNER y cols publican el resultado de 
varios anos de trabajo sobre la microscopfa electrdni- 
ca de la MF y el S S , que podemos resumir del siguiente 
modo :
A.- La cdlula de Sdzary se encuentra, con los 
caractères ultinestructurales antes descritos, en la 
piel, ganglios linfdticos y sangre perifdrica de los 
6 casos de SS . La cdlula de la MF, con las ligeras di- 
ferencias ultraestructurales descritas, se halla en la 
piel de 33 de 36 casos de MF, en los ganglios de 10 de
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II casos y en la sangre perifdrica de 6 de 16 casos.
A veces, se hallan algunas cdlulas de Sdzary en pa­
cientes de MP y viceversa. Conoluyen que:
a.- La microscopfa electrdnica puede ayudar 
a] diagndstico precoz de la MF en la fase premicdtica.
b.- No existen razonos para separar, sine 
mds bien para aunar, la MF y el SS .
B,- La cdlula de la MF fue encontrada en las le­
siones de 7 de 8 casos de parapsoriasis en plaças y en 
un caso de parapsoriasis liquenoide, corroborando asf 
el estrecho parentesco de estos procesos con la MF.
C.- En cuanto a la especificidad do estas cdlu- 
las, tan sdlo fueron encontradas algunas en un reticu- 
losarcoma entre 9 casos de linfoma y leucemia, y entre 
20 procesos cutdneos benignos, sdlo se liallaron en las 
dos biopsias estudiadas de liquen piano.
Casi simultdneamente, F LAXMAN y cols -1.971- obser- 
varon cdlulas indistinguibles de las de la MF-SS estu- 
diando con microscopfa electrdnica los infiltrados 
ddrmicos 1infohistiocitarios de diverses dermatosis 
benignas no tumorales: lupus eritematoso diseminado, 
vasculitis, liquen piano, psoriasis, queratosis sonil 
y reaccidn inflamatoria del basalioma. Con ello piordo 
utilidad la demostracidn de dicha cdlula en los casos 
dudosoB, pero se plantean importantes probiemas cito- 
idgicos y etiopatogdnicos que mds adelante abordare- 
mos.
En 1 .974, HOSAS-UllIBE y cols estudiaron con micros­
copfa electrdnica la piel, ganglios linfdticos, bazo y 
sangre perifdrica de 19 pacientes con MF y efectuaron 
numerosos contrôles consistentes en 24 bazos normales
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o con procesos no relaclonaUos con los linfomas, l4 
ganglios linfdticos de linfomas y 9 con hiperplasia 
folicular reactiva, LLegaron a la siguiente conclu­
sidn: Las cdlulas de ndcleo cerebriforme no son morfo- 
idgicamente especlficas de la MF y el SS "si la espe- 
cificidad morfoldgica depends de la compléta ausoncia 
de cdlulas morfoldgicaroente indistinguibles en otros 
procesos. Ahora bien, ai los datos numdricos y de dis- 
tribucidn son tambidn empleados para establecer la es­
pecif Icidad histoldgica, podemos decir con cierta se- 
guridad que la presencia mds que ocasional de cdlulas 
con ndcleos profundamente dentados o convolutos en un 
tejido dado, disponidndose algunas en nidos y grupos, 
es sugestiva de MF o SS". La dnica excepcidn serfa el 
linfoma linfocftico nodular mal diferenciado.
2.- CITOGENETICA: En I.97I, CROSSEN y cols estudiaron 
con tdcnicas citogendticas una paciente con SS . Obser- 
varon que las cdlulas anormales de la sangre, al igual 
que los linfocitos normales y a diferencia de los de 
la leucemia linfoide crdnica, respondfan perfectamente 
a la estimulacidn con fitohemaglutinina -PHA- sinteti- 
zando DNA y RNA y entrando en mitosis. Del estudio de 
los cariotipos, se vid que Junto a una poblacidn celu- 
lar normal, habfa dos anormales: una -predomlnante- 
con un nddulo de 76 cromosomas y un gran cromosoma 
marcador metacdntrico, y otra con un nddulo de 98-99 
cromosomas y un gran cromosoma marcador submetacdntri- 
co.
Las determinaciones citofotomdtricas del contenido 
de DNA de las cdlulas linfoides en interfase confirmd
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la existencia de las très poblaciones en parocidas 
proporciones, lo que conflrmaba que las cdlulas anor­
males respondfan a la PHA en igual proporcidn que las 
diploides normales.
Este hablaba claramente en favor de una posible na­
turaleza 1infocltaria do la cdlula de Sdzary. Desde 
entonces ban side muy escasos los estudios citogendti- 
cos publicados sobre la cdlula do Sdzary, pues, como 
posteriormente veremos, no siempre responde tan bri- 
1lantemente a los raitdgenos. Hasta el momento actual, 
se ha publicado el estudio citogendtico de 23 casos 
-CHOSSEN y cols, I.971; LUTZNER y cols, 1.973; DHOUET 
y cols, 1.973; DEWALD y cols, 1.974; w h a n g-peng y 
cols, 1 .976-, cuyos resultados podemos resumir asf; 
heteroploidia, marcadores multiples y falta de forma- 
cidn de nddulos y clones -el caso princeps do CROSSEN 
y cols fue, por lo tanto, una excepcidn on varios ae- 
pectos-.
Simultdneamente, ERKMAN—BALIS y RAPPAPORT -1.974- 
ostudiaron los fendmenos de mitosis on suspensiones 
celulares obtenidas a partir de biopsias frescas do 
piel, ganglios linfdticos, sangre y mddula dsea de II 
pacientes con ME. En todas las muestras examinadas en­
contraron carloLipos anormales, con un ndmero do cro­
mosomas variando entre 44 y 50, es decir, como en la 
mayor parte de las cdlulas de Sdzary. En 9 de los II 
casos hallaron entre uno y très cromosomas marcadores. 
Las mitosis las obtuvieron directamente del tejido o 
del cultivo sin PHA. Sdlo en très casos -dos de sangre 
perifdrica y uno de ganglio linfdtico- estimularon con 
PHA no obtenlendo respuesta.
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Nos encontramos, pues, que on 1.973 la cdlula de Sd- 
zary es couslderada oomo una cdlula llnfooltarla en 
base prlncipalmonte a su resÿuesta a la PUA -tambl^ti 
la citoqufmlca refuerza esta hlpdtesis: MOIIAGAS y 
WOESNER, 1 .968-, y que el SS serfa un tipo especial de 
leucemla llnfoido crdnica, de la que se dlforonciarfa 
en varies aspectos:
Sfndrome de Sdzary Leucemla Linfoide Cr6ulca
-Ntîcleo cerebrlforme
-No Infiltra mëdula 
6sea
-Buena respuesta a PUA 
-Anomalies croraos6rolcas 
constantes
-NAoleo redondeado o cou 
pequenas escotaduras 
-Infiltra mëdula dsea
-Mala respuesta a PUA 
-Anomalies cromosdmicas 
pooo frocuentes
Estas dlferenclas van a ser confirmadas al apllcar a 
los llnfocltos humanes la elaslflcacl6n de los llnfo- 
cltos del polio y del ratdn en Burso -B- y Timo -T- 
dopendientes -WILSON y NOSSAL, I.97I-- Las dlferenclas 
del cuadro se deberlan al oar&cter B de los llnfocltos 
de la leucemla linfoide crdnica, y al carActer T de 
los del S3.
3 .- INMU N O P A T O L O G I A !
3.1 .- Marcadores de membrane; En I .973 y 1.97^, 
très grupos de Investigadores confirmeron que las
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propiedades de la membrane celular de la cdlula de Sé- 
zary eran slmilares a las de log linfooltos T  -BUOOME y 
cols, 1.973; BROUET y cols, 1.973; LUT Z N E R  y cols, 
1.973; ZUCKER-PRANKLIN y cols, 1.97't; F L ANBHIN y 
BRUET, 1.974; EDELSON y cols, 1.974 a; EDELSON y cols, 
1.974 b-. Proviamente, en 1.972, PREUD'HOMME y SELIGMAN 
hablan notado la ausencla de inmunoglobulinag de super­
ficie —IgS- en las cëlulas de Sézary de très p a d  ente g . 
Los autoros referidos conflrmaron esta ausencla en un 
total de 25 pacientes. En los l4 paclentes en que se 
determineron, no se encontraron receptores de membrana 
para el C3 -rosetas EAC-. Adem^s, habltualmente estabait 
disminuidos los llnfocltos B en la sangre de estes pa­
clentes. Por el contrario, el ntSmero de llnfocltos for- 
madores de rosetas espontdneamente -rosetas E-, se ha- 
llaba por lo general normal o aumentado, 1o que rela- 
cloiiado con el elevado porcentaje de cëlulas anormales 
en los pacientes estudlados, llevaba a la conclusion de 
que la mayorfa de las cOlulas de SOzary formnn rosetas 
E con los hematles de carnero como hacen los llnfocltos 
timodependientes -EDELSON y cols, 1.974 a; FLAN0RIN y 
BROUET, 1.974-. Esta deducciOn fue confirmada por 
ZUCKER-FRANKLIN y cols -1.974- al observer con micros­
copic electrOnico la presencla de cOlulas de SOzary, de 
ndcleo cerebriforme, on la mayorfa de las rosetas E, 
mlentras que no las habfa en ninguna de las rosetas 
EAC. Pero hacen notar estes autores, que no todas las 
cOlulas de SOzary formaban rosetas E . SegtSii FLANDRIN y 
BR O U E T  -1.974-, el porcentaje de cOlulas de SOzary que 
forman rosetas E  varia entre el 20^  y el 100%  de unos 
pacientes a otros, y las rosetas son generalmente de
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3 a 5 hematles, ndmero muy Inferior al que estes auto­
res observan con los llnfocltos T normales en las mls- 
raas condlolones tdcnloas. En très trabajos Indepon- 
dlentes, WYBRAN y PUDEMBERG -1.973-, BRAYLAN y cols 
-1.975- y NORDQUIST y KINNEY -I.976-, publican un to­
tal de 7 casos en los que ninguna o casl ninguna de 
las abundant18imas cJlulas do Sézary forman rosetas E. 
Slmultdneamente, se hallaba muy dlsmlnuldo el ndmero 
de llnfocltos B portadores de IgS, de donde se deduce 
quo todas, o la Inmensa mayorla de las odlulas de Së- 
zary de estes pacientes, se comportaban como linfocl- 
tos nulos en cuanto a los marcadores de membrana clta- 
dos. Al mlsmo tlempo, se ha Ido comprobando la escasa 
reactlvldad de las c6lulas de S 6zary ante los mltdge- 
nos que habltualmente estlmulan la redupllcacldn del 
DNA on los llnfocltos T.
Aunque, como ya referlmos, CROSSEN y cols -1.971- se 
basaban on la buena respuesta de las c4lulas do Sézary 
a la PHA para establecer por primera vez su car^cter 
llnfocltarlo y estudlar sus anomalfas cromos6mlcas, 
estos mlsmo8 autores llamaron la atencl6n sobre la ma­
la respuesta al "pokeweed mitogen" -PWM- y a varies 
antfgenos ensayados en su paclente. En los cultives 
mixtes de llnfocltos, las oAlulas de la paclente reac- 
clonaron muy poco, pero fueron capaces de estlmular la 
transformacl6n de los llnfocltos de los douantes. 
BRAYLAN y cols -1.975- encontraron una respuesta mltd- 
gena claramente deficients a la PHA, PWM, concavalln A 
y al suero antilInfocltarie humane de conejo en 5 pa­
cientes, con un elevado ntîrooxo de cdlulas de S6zary 
nulas en cuanto a los marcadores de membrana.
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NOIUJQUIST y KINNEY -1.976- observaron en sus dos casos 
-ricos en células nulas-, una negatividad de las prue- 
bas Intrad^rmlcas con diverses antlgenos de recuerdo 
y la Imposlbilldad do sensiblllzar al dinitrocloroben- 
ceno -DNCB-. LUTZNER y cols -1.975-, por otro lado, 
ban obsorvado una correlaol6n entre la mala respuesta 
a les mitdgenos y una dopresl6n de la inmunidad colu- 
lar, tante "in vivo" -intradermorroaccioiies- como "in 
vitro".
La përdida de marcadores de membrana en algunos ca­
sos de S S , podrfa interpreterse oomo el resultado de 
un proceso de desdiferenciacl6n tumoral -le&se trans- 
formacl6n maligna- de las células de Sézary.
Algo similar sucede con los llnfocltos B de la leu­
cemla linfoide crénlca y con los llnfocltos T de la 
leucemla linfoide aguda -BRAYLAN y cols, I.975-. A ve- 
ces -EDELSON y cols, 1.974 a-, las células de Sézary 
plerden su capacldad para former rosetas E, pero con- 
servan el antlgeno llnfocltarlo tfmico, marcador pro- 
bablemente més especlflco y menos estudiado de les 
llnfocltos T -SCIIMITT y cols, 1.976-.
LUTZNEIl y cols -1.975-ban tratado de determiner si 
la defectuosa respuesta de la célula de Sézary a los 
mltégenog era secundaria a un defecto celular intrln- 
seco o a un factor inhibldor, llegando a la conclu- 
sién -como en el caso de los marcadores de membrana-, 
de que se trata de camblos intrfnsecos a la naturaleza 
neopléslca. Asf observaron, que la célula de Sézary 
posee antlgenos de superficie que dan origen a anti- 
sueros mltégenos para los llnfocltos de personas nor­
males, porO no para la propia célula de Sézary, que.
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efoctivamente, no rosponderla debido a un defecto in- 
trlnseco.
Pero el estudlo de los marcadores de membrana, no 
sélo se ha llevado a cabo en las células de Sézary, 
slno también, en los Inflltrados dérmicos, tanto en la 
MF como en el SS -EDELSON y cols, 1.974 a; EDELSON y 
cols, 1.974 bj TAN y cols, 1.974; LUTZNER y cols, 
1.975; ding y cols, 1.975; estrach y cols, 1.975; tan 
y cols, 1.975; BURG y BRAUN-FALCO, 1.975; LEEUWEN y 
cols, 1.975; ROBINOWITZ y cols, I.976-. Para ello, la 
técnloa habltualmente empleada ha sido la de conseguir 
una suspenslén celular a partir de la muestra biépsi- 
ca, bien por simple dlsgregaclén mecénioa, bien ayuda- 
do por la accién enzlmétlca de la 001agenasa. Dos gru­
pos de autores, han determinado la presencla de llnfo­
cltos B en certes de crlostato -EDELSON y cols, 1.974 
a; TAN y cols, 1.974-.
Algunos de los autores cltados -LUTZNER y cols, 
1-975; DING y cols, 1.975- encuentran 9I a 100% de 
llnfocltos T con ausencla caal total de llnfocltos B 
y de hlstiocltos. Desgracladamente, no refleren deta- 
lles cllnlcos ni hlstoléglcos de la leslén blopslada. 
Los demés autoros no obtienen clfras tan concluyentes 
y matlzan més sus resultados. TAN y cols -1.975- en­
cuentran entre 66 y 70% de llnfocltos T tanto en pre- 
mlcosls como en plaças Inflltradas o tumores de MF o 
SS, mlentras que los llnfocltos B estén ausentes o no 
Buporan el Suponen que el reste de las células co-
rresponden a monocitos y macréfagos. Con técnlcas sl­
milares, BURG y BRAUN-FALCO -T.975- hallan clfras de 
46 llnfocltos T y I3 llnfocltos B en plaças de SS ,
- 31 -
mlentras que en 7 tumores de MP encuentran 10 llnfocl­
tos T y 5 llnfocltos B -en estos 7 tumores, el Infll- 
trado prédominante en el estudlo hlstoléglco era de 
tipo hlstlomonocltarlo acompanado de algunos llnfocl­
tos y eoslnéfllos-.
LEEUWEN y cols -1.975- y ROBINOWITZ y cols -1.976- 
obtienen resultados Intermedlos entre los de TAN y 
cols y los de BURG y BRAUN-FALCO, tanto en plaças como 
en tumores de MF. Controlan los resultados cou micros­
copic electrénlco y encuentran que més del 90% de 6o 
rosetas E estaban formadas por células de Sézary; el 
reste serran llnfocltos normales. En ocaslones, las 
células de Sézary no formaban rosetas. Con el método 
de las rosetas EAC, ambos grupos de autores comprueban 
que la mayorla se hallan formadas por hlstiocltos y 
nunca encuentran una célula de Sézary en el centre de 
una roseta EAC. En 4 gangllos llnfétlcos -3 de SS y 
une de MF- y  en un nédulo pulmonar especlflco, se en- 
contré unà proporclén de llnfocltos T y B equivalents 
a la de los Inflltrados outéneos de los pacientes co- 
rrespondlentes -LUTZNER y cols, 1.975; LEEUWEN y cols,
I.975-.
3.2.- Inmunidad celular y humoral;
A . - En__e 1^ SS i
A.I.- Inmunidad celulars Ya homos 
vlsto como el proceso de desdlferenolaclén tumoral ma­
ligna parece responsable de la graduai pérdlda por la 
célula de Sézary de sus marcadores de membrana como 
llnfoolto T y, slmulténeamente, de su capacldad de 
respuesta a los mltégenos, oxpresién "In vitro" de la 
respuesta Inmunoléglca celular. También hemos vlsto la
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negatlvlzacién de las pruebas de inmunidad celular "in 
vivo" -Intradermorroacclones y senslbllIzaclén a DNGB-. 
Segtîn LUTZNER y cola -I.975-» oxistlrlan dos razones 
para esta depreslén de la Inmunidad celular: en primer 
lugar, la escasez de llnfocltos T normales capaces de 
responder a antigènes extraKos, y en segundo lugar, el 
aumento en el suero del factor Inhibldor de la mlgra- 
clén de macréfagos -MIF-, que dlsmlnulrla la movillza- 
clén de los monocitos de la sangre perlférica. Tanto 
TOSHIBA y cols -1.975- como UMBERT y cols -1.976-, ban 
observado cantldades -slgnlfIcatlvas de MIF en 7 SS, y 
segdn estudlos en animales de TOSHIBA y COHEN -1.974-, 
la admlnlstraclén Intravenosa de MIF deprlme la capacl­
dad del huésped para expresar la hlpersenelbllldad de 
tipo tardlo.
A.2.- Inmunidad humoral: En el SS los 
nlveles de Inmunoglobullnas suelen encontrarse normales 
o aumentados. Los pacientes de LUTZNER y cols -1.975- 
muestran a roenudo nlveles elevados de IgE -no asf los 
de WINKELMANN, 1.974 b- . Exlston Indlclos de que los 
llnfocltos T podrfan estlmular la capacldad formadora 
de Inmunoglobullnas de los llnfocltos B -LUTZNER y cols,
I.975-.
B.- En_la MF: Asf como en el SS‘ todas estas 
alteraclones Inmunoléglcas puedon ser, al menos en par­
te, expllcadas por la -presencla en la sangre perlférica 
de un peculiar clone de llnfocltos T, eu ausencla en la 
MP cléslca dlflculta la Interpretaclén de los hallazgos 
Inmunoléglcos hasta hoy conocldos en estos pacientes.
B.I. - Inmunidad celular: En los di­
verses estudlos sobre los marcadores de membrana de los
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llnfocltos do la sangre perlférica en la MF -ESTRACH y 
cols, 1.975; CARAPETO y cols, 1.975; ZACILARIAE y cols, 
1.975; BRAYLAN y cols, 1.975; MACKIE y cols, 1.976; 
NORDQUIST y KINNEY, 1.976; feoBINOWITZ y cols, 1.976-, 
los resultados no son del todo concordantes, pero se 
observa en general una tendencia a la dlsminulcién de 
los llnfocltos T con normalldad de los llnfocltos B y 
conslgulente aumento de los llnfocltos nulos. Pero, 
mlentras que en los 22 casos de ZACILARIAE y cols 
-1.975- y on los l4 de MACKIE y cols -1.976-, esta ten­
dencia se aprecla en un 50% de los casos 1ndependlente- 
monte de la fase de la enfermedad, NORDQUIST y KINNEY 
-I.976- observan en sus 13 pacientes que dloha altera- 
clén se produce prlncipalmonte on la fase tumoral.
LANGNER y cols -1.975- estudlaron el test de trans- 
formaclén llnfobléstlca -TTL- con PHA en 26 pacientes 
con MF encontréndolo normal en la premlcosis -8 casos-, 
llgeramente dlsmlnuldo en la fase inf iltrativa -12 ca­
ses- y francamente dlsmlnuldo en la fase tumoral -6 ca­
ses-. Observaron, ademés, que esta Inhiblclén no es de- 
blda -como en el retlculosarcoma o en la enfermedad de 
Hodgkln- a un efecto Inhibldor del plasma, slno que pa­
rece secundaria a una Inmunodepresién del tejldo neo- 
pléslco sobre el slstema linfétlco.
Los demés trabajos sobre el TTL en la MF -TAN y cols, 
1.974; GREIDING y cols, 1-975; MACKIE y cols, 1.976; 
ROBINOWITZ y cols, 1.976- sélo concuerdan parcialmente 
con el de LANGNER y cols -I.975-* Podemos resumir sus 
resultados dlciendo que en la premlcosis y  fase infll- 
tratlva el TTL es normal, mlentras que de un total de 
casos en fase tumoral, s6lo est4 dlsmlnuldo en 4.
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El resultado de las intradormorreaccionos con los 
antfgenos habltuales -BLAYLOCK y cols, 1.966; GREIDING 
y cols, 1.975; UMBE R T  y colA, I.976; MACKIE y cols, 
1 .976; NORDQUIST y KINNEY, 1.976- no son concluyentes, 
pero, parece que en general, las posltivldades disml- 
nulrlan con la progresién de la enfermedad.
Algo similar se puede decir de la capacldad de sen- 
sibilizaolén al DNGB -KLEIN y HOLTEHMANN, 1.972; 
GREIDING y cols, 1.975: NORDQUIST y KINNEY, 1.976-. 
CLENDENNING y VAN SCOTT -1.965- sélo hallaron una ma­
yor duraoién on el rechazo de homoinjertos en dos de 
18 pacientes, ambos en fase tumoral avanzada. Autoln- 
jertos de zona sana a zona enferma fueron rechazados.
UMBERT y cols -1.976- apreoiaron actlvidad MIF en el 
suero de 8 de 10 pacientes en fase inf11trativa, en 
une de 8 con premlcosis y en nlnguno de los dos con 
tumores. Al Igual que en el S S , observaron en el 70% 
de los casos, una relaclén Inversa entre la actlvidad 
MIF del suero y la hlpersenslbllldad cuténea de tipo 
tardlo.
B.2.- Inmunidad humoral; TAN y cols 
-1.974- y MACKIE y cols -1.976- hallan una elevaclén 
de la clfra media de IgE en un total de 33 pacientes 
-26 de elles en fase Inf11trativa-, mlentras que 
ZACHARIAE y cols -1.975 a- hallan valores elevados en 
4 de 22 pacientes, pero la clfra media normal -se tra­
ta slempre de casos en los que se ha descartado una 
atopla-. CARAPETO y cols -1.975- encuentran en la san­
gre perlférica de 7 pacientes con MF, un aumento sig­
nificative -aunque mener que en la atopla- del porcen­
taje de llnfocltos B portadores de IgE.
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GREIDING y cole -1.975- y ROBINOWITZ y cola -1.976- 
rofleron aumento de IgA en pacientes con tumores.
Segén LUTZNER y cols -1.975-, la produccién de ambos 
tipos de Inmunoglobullnas -IgE e IgA- depende espe- 
clalmente de los llnfocltos T.
Plnalmente, TAN y cols -1.974- encuentran autoanti- 
cuerpos -al menos de una clase- en 13 de 19 casos de 
MF. En 10 de elles exlstfan antlcuerpos antinucleares 
a tltulo alto.
Se aprecla, por lo tanto, una simllltud bastante no­
table en la eltuaclén Inmunoléglca de los pacientes de 
MF y SS, conslstente, en una tendencia a la depreslén 
de la Inmunidad celular, tanto "In vitro" como "in vi­
vo", junte a una buena conservaclén, Incluse estlmula- 
clén, de la Inmunidad humoral. En la MF, esta depre- 
sién se manlfestarfa prInclpalmente en las fases avan- 
zadas -de plaças y, sobre todo, en la tumoral-, mlen­
tras que no se ha efectuado todavla un estudlo sobre 
la relaclén entre Inmunidad y pronéstlco en el SS.
IV.- GONCEPTO ACTUAL Y PROBLEMAS PENDIENTËS
Ilemos Ido vlendo a lo largo de esta exposlcién que 
los principales problèmes nosoléglcos planteados en 
torno a 16 MF son esenclalmente cuatro:
A.- El S S , ies un cuadro Indepondlente o tan sé­
lo una expreslén leucémlca de la MF ? .
B .- ^Existe una célula peculiar y patognoménlca 
de la MF?... iCuél es su morfologfa y naturaleza?.
-  3 6
C.- iEs la MF un granuloma, un llnfoma o uii gra­
nuloma que posterlormento se transforma en llnfoma?.
D. - iEs la MF una entldad anatomoclfnlca liidu- 
pendlente?.
Anallzaremos ahora, hasta qué punto y de qué forma 
estas preguntas han sldo oontestadas por las Invostl- 
gaclones ultraestruoturales, cltogenétioas e Inmuuolé- 
gloas que hemos ido resumlendo, y por una aerie de os- 
tudlos anatomoclfnicos a los que todavfa no homos he- 
cho referenda. Veremos cuales son atln los problomas 
pendlentes y las poslbles perspectlvas de soluclén.
I.- RELACIONES ENTRE LA MF Y EL SS. CONCEPTO UNITARIOs 
Tras los estudlos ultraestruoturales, oitogenéticos o 
Inmunoléglcos hasta aqul resumldos, no parecen exist!r 
dudas acerca de la Identldad morfoléglca, embrloléglca 
y funcional de la célula mlcésloa y de la célula do 
Sézary, lo oual vlene a oorroborar la tesls de 
CLENDENING y cols cuando en 1.964 oonsideraron el SS 
como una varledad leucémlca de la MF, Desde entonces, 
ademés de los datos cltoléglcos resenados, numerosas 
observaclones clfnlcas han venldo a conflrmar esta 
idea.
El hallazgo por CLENDENING de células de Sézary cir­
culantes en algunos pacientes con un cuadro cuténeo 
tfplco de MF -es declr, plaças y tumores sin erltro- 
dormla-, ha sldo oonfIrmado con el mlcroscoplo elec- 
trénlco: LUTZNER y cols -I.97I- hallaron algunas célu­
las de nécleo convolute en la sangre perlférica en 6 
de l6 pacientes con MF, y ZUCKER-FRANKLIN y cols 
-1.974- encontraron entre O y 30% de estas células en
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8 casos de MF. Por otro lado, FLANDRIN y BROUET 
-1.974- refleren que en su eerie de 25 pacientes con 
més de 40 células de Sézary por cada 100 células lln- 
foldes, 7 "no tenfan erltrodermla slno Inf11tracionss 
tumorales locallzadas".
SCHEIN y ools -1.976- han seguldo de forma oontlnua- 
da durante varies anos a 12 pacientes con S S , efec- 
tuando autopsia a 7 de ellos, y, llegando a la oonclu- 
slén, de que la énlca dlferenola sustanclal entre es­
tos pacientes y los que presentan una MF cléslca, es 
la presencla de una fase leucémlca en los primeras. Su 
estructura hlstoléglca, oltologfa, evoluclén natural y 
afectaclén visceral son Indlstlngulbles, y, a lo largo 
de su evoluclén, casl todos estos pacientes mostraron 
transiclones entre los cuadros clfnlcos cléslcos de 
ambos procesos.
El mlsmo concepto unitarlo es sustentado por 
BRAYLAND y ools -I.975-.
Solamente la esouola de la Clfnlca Mayo dlflere de 
este concepto general. Ya nos referlmos a las razones 
aducldas por TASWELL y  WINKELMANN -I.96I- basadas en 
la hlpétesls prevla de que la forma erItrodérrolca de 
HALLOPEAU no era una MF. Posterlormente, WINKELMANN y 
LINMAN -1 .973- y WINKELMANN -1.974- partlendo de la 
Idea prevla de que el SS es una enfermedad benlgna 
-II5 de sus 28 pacientes han muerto en un plazo de une 
a II attest-, desautorlzan a los pacientes de EDELSON y 
cols -1.974 a-, con VSG alta, esplenomegalla y afecta- 
cién de la médula ésea, a los de FLEISCHMAJER y 
EISEMBERG -1.964-, y a los de LAPIERE y RENKIN 
-1 .960-, porque mostraban diverses tlpos de linfornas
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—al igual que 4 do sua casos— . Plnalmente, tras apre- 
clar en une de sus pacientes la converslén de una MF 
en un SS -WINKELMANN, 1.974 b-, Indlcan que, a pesar 
de todo, el cuadro hlstopatoléglco es dlferente, raés 
monomorfo y con menos exocltosls en el SS -HOLDAWAY y 
WINKELMANN, 1.974-.
Nosotroa, basados en la revlslén de la literature y 
en nuestra experlencla personal, suscrlblmos total- 
mente el concepto unltarlo de ambos procesos. La MF, 
en su forma cléslca o de ALIBEHT-BAZIN, puede mos- 
trar, en un momenta dado, una fase leucémlca. La MF, 
en su forma erltrodérmlca o de Hallopeau, y el SS se- 
rfan Indlstlngulbles cuando durante la evoluclén de 
la primera se registrase un oomponente leucémlca.
Nuestra experlencla hlstoléglca coïncide con la de 
HOLDAWAY y WINKELMANN -1.974- en el sentldo de que el 
Inflltrado dérmlco del SS es, en general, més mono­
morfo y menos epldermotropo, pero ello no qulta, para 
que puedan verse blopslas Idéntlcas a las de una MF 
-y més tenlendo en cuenta, que el Inflltrado que he­
mos observado en las plaças de MF, no es tan pollmor- 
fo como descrlben los manuales cléslcos: LEVER,
1.967-
Por otro lado, no tlene nada de particular que dos 
cuadros cllnlcos tan dlferentes como las plaças In- 
filtradas de la forma cléslca y una erltrodermla, 
tengan algén dlferente matlz hlstoléglco.
2.- LA CELULA MIOOSICA -0 CELULA DE SEZARY-: Estable- 
clda pues, la casl Indlscutlble Identidad entre la MF 
y el SS -slendo el segundo una varledad o fase
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leucémlca do la primera-, pasemos a dlscutlr la sl- 
tuaclén actual del vlejo problems de la célula mlcé- 
slca o célula de Sézary -térmlnos que, como conse- 
cuencla de lo anteriorroente referldo, debemos consl- 
derar slnénlmos-.
En principle, podemos définir la célula micésl- 
ca como un llnfoclto T que al mlcroscoplo éptlco des- 
taca por su epidermotroplsmo y por su nécleo hlper- 
cromético, de tamafio variable y més o menos Irregu­
lar, y que al mlcroscoplo electrénlco aparece dentado 
o cerebriforme. El cltoplasma es escaso y pobre en 
organelas.
Pero, tanto su morfologfa éptlca como electrénlca, 
plantean Importantes problèmes conceptuales y de 
dlagnéstlco dlferenclal.
En 1 ,972, ORBANEJA y cols plantearon el problems de 
que la célula mlcéslca, perfectamente visible y dlfe- 
renclable al mlcroscoplo éptlco en muchas blopslas 
cuténeas de MF, sélo puede demostrarse con dlficultad 
en la fase premlcétlca y, a veces, puede ser dlffcll 
de hallar en plaças Inflltradas y tumores. Pero, en 
taies casos, el mlcroscoplo electrénlco detectaba 
abundantes células con nécleo cerebrIforme de pequeno 
tamafio -unas 10 mlcras de dlémetro-, mlentras que en 
los casos de células mlcéeioas fécllmente demostra- 
bles al mlcroscoplo éptlco, las células de nécleo ce- 
rebrlforme observadas al mlcroscoplo electrénlco, 
llegaban a alcanzar hasta JO mlcras de dlémetro. De 
todo lo expuosto, resultarfa, que las pequehas célu­
las mlcéslcas, especlalmente abundantes en plaças de 
premlcosis, en adenopatfas aparentemente
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Inespeclficae y en algunos tumores en supuesta evolu- 
cién hacla otros linf ornas, serf an praoticamente iiiclis- 
tinguiblos de linfooltos normales al microscopic épti- 
co. A la rtilsma conclusion llegaron LUTZNER y cols 
-1.973- y EDELSON y cols -1.974 b- con respecte a la 
célula de Sézary: esta podrfa ser de pequeno tamafio e 
indlstlngulble al mlcroscoplo éptlco de un llnfoclto 
normal, por lo que sus casos de SS con erltrodermla, 
habfan sldo prevlamente dlagnostlcados de leucemla 
linfoide crénlca con erltrodermla, aun cuando no exls- 
tfa ninguna o escasa Inflltraolén de la médula ésea.
Asf, la mlcroscopfa electrénlca podrfa, en princi­
ple, clarlflcar perfectamente la extenslén de la MF al 
convertir en especffIcas muchas blopslas aparentemente 
Inespecfflcas.
Pero, desgracladamente y de forma slmulténea,
FLAXMAN y cols -I.97I- demostraron la presencla de cé­
lulas ultraeetrueturaimente Idéntlcas en los Infiltra- 
dos de diverses dermatosis benlgnas no tumorales y en 
reacclones inflamatorlas de tumores epltellales. Pos­
terlormente , en 1 .974, los mlsmos autores observaron 
células slmilares a las de Sézary en cultlvos de plel 
de 25 personas normales, y en mucha mayor cantldad, en 
cultlvos de plaças de MF. Slmulténeamente, ‘ROSAS-URIBE 
y cols -1.974- hallaron de forma ocaslonal alguna cé­
lula "de oonfIguraclén nuclear Irregular... en 9 gan­
gllos llnfétlcos reactlvoB y en 24 bazos hlstoléglca- 
mente normales de pacientes sin enfermedad roallgna al­
guna" .
Esto harfa perder el pretendldo caréoter patognomé- 
nlco de tal morfologfa nuclear, pero, en lugar de
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cerrar el problema, los hallazgos de FLAXMAN y cols 
-I.971— y de ROSAS—URIBE y cols -I.974- suponfan nue- 
vos Interrogantes sobre el mlsmo: iQué slgnlfIcado 
funcional tlenen los llnfocltos de tan peculiar morfo­
logfa?. Para FLAXMAN y cols -I.971- cabrfan dos posl- 
bllldades: I*/ Quo so trate do una célula premallgna 
sujeta a Un estfmulo carclnogenétlco -acaso un estfmu- 
lo Inmunolégico- casl slempre reversible, y quo sélo 
en muy contados cases desarrollase su carécter mallgno 
en forma de una MF. 2*/ Que se trate de una célula 
linforretlcular no mallgna, con un especial papel fun­
cional, cUya expreslén morfoléglca serfa un nécleo 
tortuoso 4ue, al aumentar la Intorfase nucleocltoplas- 
métlca, fâcllltarfa la transferencla de la Informaclén 
uecesarla para una particular funclén de la célula.
Las observaclones y experlenclas posterloroe han Ido 
més bien encamlnadas a probar esta segunda poslblll- 
dad, aun cuando, como veremos més adelante, puede 
exlstlr una fntlma relaclén entre la funclén Inmunolé- 
gica de esta célula y su posible estfmulo carclnogené­
tlco .
En 1.975, TEKLEY y cols observaron que un 5 a 10% de 
los llnfocltos perlférlcos de clnco personas sanas, 
adquirfan los carécteres morfoléglcos de la célula de 
Sézary -tanto al mlcroscoplo éptlco como al electrénl­
co- al estlmularlos con PHA y PWM. Incluse, en un cul­
tive de 72 horas sin estlmulaclén, podfa IdentlfIcarse 
alguna célula Sézary-affn alslada. Es declr, que célu­
la estructuralmente slmilares a las de Sézary pueden 
hallarse en pequeno némero entre la poblaclén llnfocl- 
tarla humana normal, y su némero aumenta al estlmular
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con potentes mltégenos llnfocltarlos. Por lo tanto, 
las células Sézary-affn serfan llnfocltos estlmulados.
En 1 ,976, se han publlcado dos curlosas observaclo­
nes quo afladen nuevo Interés al problema. LEEUWEN y 
cols -I.976- estudlando los marcadores do membrana do 
las células del ifquldo slnovlal de 4 pacientes con 
artrltls reumatolde seroposltlva, encontraron que al 
menos el 10% de las células formadoras de rosetas, ob­
servadas al mlcroscoplo electrénlco, eran slmilares a 
las células de Sézary. NOGUCHI y ROBINOWITZ -I.976- 
cultivando linfooltos normales a los quo se habfa aiia- 
dldo el sobrenadante de un cultive do llnfoma de 
Burkitt contenlendo el virus Epstoin-Barr, observaron 
quo a los l4 dfas, més del 50% de las células eran ul­
tras 8 true tur almente slmilares a las do Sézary, y, al 
igual que sucede con estas, unas formaban rosetas E y 
otras estaban desprovistas do marcadores de membrana, 
El Intento do demostrar la presencla del virus 
Epstoin-Barr on estas células no fue concluyente. Pero 
la transformacién sélo se consigulé en uno de los 10 
casos en que se intenté. Dado lo ocaslonal del hallaz­
go, los autores se resisten a extraer conclusiones.
De todas estas observaclones, se podrfa deduclr la 
slgulente hlpétesls: Existlrfa normalmente un clono 
muy reducldo de llnfocltos T con una funclén peculiar, 
para la oual, serfa precise un considerable aumento de 
la interfase nucleocltoplasmétlca. Ante un estfmulo 
adecuado -mltégenos, antfgenos, virus, etc.-, dlcho 
clono proliferarfa notablemente. Un estfmulo crénico 
de ese tipo, podrfa orlglnar alteraclones genétlcas de 
estas células, dando lugar a un clono de células
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malignas, y a su manlfestaclén clfnica como MF.
Con ello, entrarfaraos on el tercer problema de los 
anterlormente enumeradosi el de la naturaleza -granu- 
lomatosa o tumoral- de la enfermedad.
3-- NATURALEZA Y PATOGENIA DE LA MP: La existencla de 
una fase premlcétlca, a veces de prolongada duraclén y 
dlffcllmento diferenciable clfnlca e hlstoléglcamente 
de una dermatosis Inflamatoria, asf como el curso abl- 
garrado y a menudo febril e Intermltente de la fase 
tumoral, junto a una hlstologfa pollmorfa, ha hecho 
que se haya dudado del verdadero carécter tumoral de 
la MP, y se haya pensado on una enfermedad Inflamato- 
rla granulomatosa, Incluse do tipo Infeccloso. La ul- 
ceraclén y sobrelnfeccién de los tumores antes de la 
era antibiétlca, expllca en gran parte, el curso tor- 
mentoso y febrll de la fase tumoral, asf como parte de 
su pollmorflsmo hlstoléglco.
Hoy nadle discute que, en su fase tumoral al menos, 
la MF es un verdadero llnfoma. Pero, icuéndo empleza a 
serlo?, iya desde la premlcosis?. EPSTEIN y cols 
-1 .972- oonstataron en su amplla casufstlca, que un 
grupo de 35 pacientes que habfan sldo dlagnostlcados 
més precozmente, evoluclonaban Irremlslblemente hacla 
formas més graves de la enfermedad, si no roorfan por 
alguna causa intercurrente. Ahora bien, estos autores 
coTislderan como fecha del dlagnéstlco, aquella en que 
existe evldencla hlstoléglca firme de MF. Mas, iqué 
sucede cuando la clfnlca y la hlstologfa son dudosas?, 
io cuando un paclente refiere un prurlto "sine mate­
ria" durante varies anos antes de la aparlclén de las
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losiones?, iO cuando un parapsoriasis do pequenas pla­
ças, habituaImente conslderado como benigno -HU y 
WINKELMANN, 1.973”, se transforma en una MP?.
Kesumlendo: la MF, jes una neoplasia maligna desde 
el principle, o bien un clerto némero de dermatosis 
benlgnas -eczema, psoriasis, parapsoriasis...- pueden, 
con mayor o mener frecuencla, sufrlr un proceso do ma- 
llgnlzaclén ya Irreversible?. En este éltlmo caso, 
icuâl es la causa y el mécanisme de esta transforma­
cién? .
El hecho de que la inmunidad celular, al contrario 
de lo que sucede en la mayor parte de los linfornas, se 
halle durante mucho tlempo conservada en la MP, ha da­
do pie para que reelentemente se hayan elaborado va­
rias hlpétesls acerca de un mécanisme inmunolégico co­
mo desencadenante de la transformacién mallgna de la 
MF -TAN y cols, 1.974; SCHUPPLI, 1.976; ROWDEN y 
LEWIS, 1 .976-, partlendo de que una estlmulaclén antl- 
génlca persistante jiuodo produclr un desbalance Inmu- 
noléglco que puede llogar hasta la autoinmunidad e , 
incluse, hasta la producclén de tumores mallgnos 
-HOBBS, 1 .968-.
Pero, icuél es el mocanismo inmunolégico y cuél e] 
antfgono o antfgenos responsables?.
ROWDEN y LEWIS -1,976— , basados en el frecuente co- 
mienzo en forma de dermatitis oczematosa de la MF y ou 
su observaclén de que, al igual que en eczema alérgloo 
de contacte, en la epidermis de las plaças de MF se 
produce una perlpolesls o aposicién de sus linfocitos 
anormales con las células de Langerhans, proponen una 
hlpétesls patogénica a partir de las considoracionos
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prevlas de SILBERBERG y cols -I.976- y de SUELLEY y 
JiniLIN -1 .976-!
Los trabajos de estos dltimos autoros, hacen snponer 
la existencla en la epidermis de una red de células 
receptoras para los antfgenos o haptenos que actéan 
por contacta. Se tratarfa -paraislamente al slstema 
reticuloendotelial- de un "slstema reticuloepitellal", 
encargado de eliminar los antfgenos peligrosos puestos 
en contacte con el tegumento. Tal slstema, estarfa 
formado por las células de Langerhans, a cuya superfi­
cie, se han vlsto adosados diverses haptenos. Pero, a 
veces, estas células en vez de ollmlnarlos, los trans­
portai! a los ganglios linféticos donde se formarfan 
clonos de linfocitos especfficamente sensibillzados 
para taies antfgenos. Ante un nuevo contacte de esos 
antfgenos con las células de Langerhans de la epider­
mis, los linfocitos sensibillzados se pondrfan en con­
tacte con las células de Langerhans portadoras de 1 an­
tf geno producléndose linfoklnas. Tanto la interacclén 
entre ambas células, como las linfoklnas segregadas 
por el linfocito, producirfan cambios citotéxicos en 
la célula de Langerhans y en los queratlnocitos.
En el caso de la MF, la accién persistentc de uno o 
varies antfgenos de contacte y/o un fallo de las célu­
las de Langerhans en su funclén ellminadora de antfge­
nos, darfan lugar a una estlmulaclén antlgénlca conti­
nua, la cual, a la larga, originarfa un trastorno de 
la regulaclén de la respuesta inmunoléglca. Una res- 
puosta Inmunoléglca excesiva motlvarfa una acumulaclén 
de llnfocltos T en la plel con producclén de linfokl­
nas , entre ellas de MIF, lo que conduclrfa a un
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aumento do hlstiocltos en el érea de reacclén, formén- 
dose asf, el inflltrado bésico de la MF.
Serfa este mecanismo similar al observado en la es­
plenomegalla tropical, en que un pequeno némero de In- 
dividuos, crénicamente estlmulados por el antfgeno de 
la malaria, acaban desarrollando una leucemla.
SCHUPPLI -I.976- por su parte, supono que a este me­
canismo inmunolégico se sumarfa la accién posterior de 
un virus oncégeno, tal como se Imagina sucede en el 
linfoma de Burkitt, en que el virus Epstein-Barr sélo 
seffa oncégeno en sujetos ouyo slstema inmunolégico 
hublese sldo sobrecargado por una malaria crénlca.
Se trata de teorfas indudablemente sugestivas y que 
tienen la virtud de interrelacionar muchos de los co- 
nocimientos clfnicos, hlstoléglco», citolégicos e inmu- 
nolégicos que hasta hoy tenemos de la MF. Pero, como 
en toda teorfa que comienza, quedan numerosos cabos 
sueltos e incluso, datos objetivos aparentemente con­
tradictories, como por ejemplo:
a.- No se conoce relaclén alguna entre el 
parapsoriasis en plaças, frecuente forma de corolenzo 
de la MF, con una alergia de contacte.
b.- La provocacién de un eczema de contacte 
al DNGB, se ha utilizado como terapéutlca de la MF, y 
es conocida la observaclén de que los pacientes que se 
sensibilizan a la mostaza nitrogenada, mejoran momen- 
téneamente.
4.- RELACIONES DE LA MF CON OTROS LINFOMAS: Suponiendo 
pues, que la MF es una dermatitis inflamatoria benlgna 
que en un momenta dado se mallgniza y transforma en un
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llnfoma, se plantearfan dos cuestlonos:
a.- Cuando se mallgniza, ies un llnfoma 
"sul generis" con total personalIdad, o bien lo hace 
desarrollando otro tipo de llnfoma conocldo?.
b .- Si la MF es un llnfoma "sul generis", 
icuél es la célula mallgna de las varias que se en­
cuentran on sus inflltrados?.
Se reflrié al principle, al descrlblr la Imagen hls­
toléglca de los tumores y al analizar la casufstlca de 
CYH y cols -I.966-, que la MF puede persistlr con su 
peculiar hlstologfa a lo largo de toda su evoluclén, o 
bien experimenter transformaciones hacla un retlculo- 
sarcoma, un 1Infosarcoma o una enfermedad de Hodgkln.
En 1 .976, ROBINOWITZ y cols estudian ultraestructu- 
ral e inmunolégicamente 5 tumores de MF, observan que 
los hlstiocltos "son tan frecuentes como las células 
Sézary-affn en la porcién dérmica del tumor", y con- 
cluyen dlciendo; "... fuîmes incapaces de determiner 
si esta célula -Sézary-affn- es la célula mallgna de 
los tumores de MF".
BUHG y BRAUN-FALCO -1.975-, basados en un estudlo 
cltoenzimétlco e Inmunocitolégico de 6 plaças Infll­
tradas y 7 tumores, llegan a la concluslén de que 
mlentras en las plaças hay hasta un 50% de linfocitos 
T y un 10 a 20% de llnfocltos B, "en la fase tumoral 
de la MF, la porcién de pequenas células redondas 11n- 
focltoides, se desvanece en favor de una prolIferacléii 
de células retlculares atfplcas".
Por el contrario, RAPPAPÜRT y THOMAS -1.974- y LONG 
y MIHM -1.974-, tras estudler detenldamente un total 
de 47 autopsias de MF con afectaclén extracutânea.
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llegan a la concluslén, para ellos Indudable, de que 
la MF no sélo es una entidad clfnlca slno también ana- 
tomopatolégica; es declr, juste lo contrario de lo que 
su llustre predecesor SYMMERS dljera 42 anos antes. 
LONG y MIHM no encontraron en ninguna de sus 15 autop­
sias, problèmes de dlagnéstlco dlferenclal con una en­
fermedad de Hodgkln o con un llnfoma maligno llnfocf- 
tico o hlstiocftico. RAPPAPORT y THOMAS, sin embargo, 
observaron células de Sternberg en dos pacientes, y 
una imagen similar a un retlculosarcoma pleomérfIco en 
3 casos.
Parece por lo tanto indudable, que al menos en la 
mayor parte de los casos, la MF es un linfoma maligno 
con personalidad clfnlca y anatomopatolégica, cuya cé­
lula mallgna serfa la célula mlcéslca, es decir, un 
linfocito con una peculiar morfologfa que, al mallgnl- 
zarse, adquirirfa un cierto pleomorfismo -célula micé- 
sica grande, mediana y pequena: ORBANEJA y cols,
1.972; LONG y MIHM, 1.974; célula de Sézary grande y 
pequena: LUTZNER y colp, 1.973“ » ni mlsmo tlempo que 
irfa perdiertdo, por desdiferenolaclén tumoral, sus 
propiedades funcionales normales. Una prueba de su ca­
récter maligno, la constituyen sus anomalfas cromosé- 
micas constantes.
Pero ademés, la identlficacién de la célula micésl- 
ca -y/o célula de Sézary- como perteneciente a la po­
blaclén linfocltaria T, ha permitldo Incluir la MF 
-y/o SS- dentro del segundo grupo de las actuales cla- 
sifIcaciones Inmunoléglcas de los linfomas, que sepa- 
ran por un lado los derlvados de la poblaclén linfoci- 
taria B y por otro los derlvados de la poblaclén
-  4 9
llnfocitarla T. Asf, en la do LUKES y COLLINS:
Claslflcaclén de los linfomas malignes 
de LUKES y COLLINS -1.974-:
células B :
Linfocito pequeno 
Linfocito plasmocitoide
Células centrofoliculares -folicular, difuso, 
folicular y difuso, osclerético-:
Pequenas y hendldas 
Grandes y hendldas 
Pequenas y no hendldas 
Grandes y no hendldas 
Sarcoma inmunobléstlco de células B
células T :
Linfocito pequeno 
Linfocito convoluto
Sarcoma inmunobléstlco de células T 
Micosls Fungolde y Sfndrome de Sézary
Hlstiocftico
Células no determlnadas
Los casos doscritos de aparente transformacién de la 
ilF a 1Infosarcoma, no serfan més que MF con un Infll­
trado especlalmente monomorfo de células mlcéslcas pe­
quenas o medlanas. Los casos de aparente transforma­
cién a retlculosarcoma, podrfan ser debldos, como Im- 
plfcitamente dejaron entender RAPPAPORT y THOMAS 
-1.974-, a un agrandamlento, aclaramiento nuclear, y
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especial pleomorfismo, que a veces pueden adopter las 
células mlcéslcas grandes hasta simuler una célula re­
ticular. E.sto no serfa nada extraordlnarlo, desde el 
memento que sabemos que muchos de los linfomas antes 
dlagnostlcados de hlstlocftloos, derlvan, en realldad, 
de llnfocltos B -LUKES y COLLINS, 1.974-.
Segén kAPPAPORT y THOMAS -1.974-, "la ocaslonal ocu- 
rrencla de células con caractères nucleares indlstln­
gulbles de las de Sternberg... si se asoclan con un 
némero slgnlfIcatlvo de células plasmétlcas y eosiné- 
fllos", nos expllcarfa por qué, en ocaslones, se hace 
un dlagnéstlco de enfermedad de Hodgkln. La célula de 
Sternberg es neoesarla para hacor este dlagnéstlco, 
pero, al Igual que la célula mlcéslca, no es patogno­
ménlca, y, como ella, puede observarse ocasionalmente 
en méltlples procesos benlgnos y mallgnos -STRUM y 
cols, I.97O-.
Asf pues, la 1ndependencla nosoléglca de la MF pare­
ce un hecho demostrado, cuyo estudlo es posible que 
nos aclare y descubra nuevos aspectos de la blologfà 
llnfocitarla.
Es extraordlnarlo comprobar, como nuestra ignorancia 
en determinados aspectos bésioos de la blologfa, nos 
impide Interpretar adecuadamente lo que ven nuestros 
ojos. SYMMERS, en el artfoulo en que negé la existen- 
cia de la MF, hace una magistral descripclén de sus 
tumores y de los del SS, incluldos los dos tipos celu- 
lares, grande y pequeno, de los mlsmos. Pero, un paté- 
logo de 1 .932, no estaba preparado para comprendor 
adecuadamente todo lo que vefa. En esta revisién de 
los actuales conociroientos sobre la MF, hemos
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procurado ser objetlvos como lo fue SYM10''US, poro, 
uiia Indudable Insuficiencia do nuestros conoclmioiitog 
bÀslcos en muchos aspectos, hard sin duda, quo miiclias 
do nuestraa conclusionos do hoy, tambidn soan falsas 
on un futuro prdximo.
V.- PnONOSTlCO
El reconocimlento general do la ME como entidad ana- 
tomoclinlca indepondiente, ha ostimulado on 1 os dltl- 
mos anos su estudio por numorosas ramas do la Medici­
ne: Dermatologfa, Radiologla, Hematologia, Anatomfa 
Patoldgica, Oncologfa, etc. Fruto do este onfoque mu 1 - 
tidisclplinarlo, han aido numerosos estudios de am- 
plias series do pacientos que han arrojado abundanto 
luz sobre la ovolucidn natural y el prondstico de la 
onformodad -EPSTEIN y cols, 1.972; FDKS y cols, 1.97 5: 
PAPPAPORT y THOMAS, 1.974; VARXAKOJIS y cols, 1.974; 
FUKS y cols, 1.974; LONG y MIIIM, 1.974-,
Vamos a roeumlr en siete puntos las principal o.s coii- 
clusionos quo a tal respecte so desprenden do log ro- 
feridos trabajos:
IS.- Existon numerosos dates anatomoclfnicng a 
favor do quo la MF tiens un origen cut&neo y de que 
durante un période variable, habitualmento de varies 
anos, es una afeccidn exclusivamento cutdnea.
2S.- Voncida la barrera cutdnea, se dlseminarfa 
a les ganglios llnfdticos, pudiendo posteriermento -en 
brove lapse de tiempo-, afectar prdct1camente a
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cualquior viscera, pero con una marcada preferencia 
por bazo, pulmones, liigado, rindn y mddula dsea, y , on 
segundo lugar, por longua y eplglotls, pdncreas, cora- 
zdn y tiroides.
3s,- Cuando aparecen adenopatias palpables, hay 
gran probabllldad de que ya exista afectacldn visce­
ral, por lo que la barrera para la dlseminacidn esta- 
rla en la piel y no en los ganglios linfdticos.
4s.— Un paciente con MP que no reciba un trata- 
mlento eflcaz y que no muera por Infeccidn intercu­
rrente, acabaria fallociendo por diseminacidn visceral 
de su enfermedad. Los pocos oasos de extension gan­
glionar y visceral que figuran on algunas estadfsticas 
antiguas, como la de ALLEN, ae explica por la frecuen- 
cia de muortes por infeccidn intercurrente, que, toda- 
vfa, supone la principal causa do muerte de estes pa- 
cientes.
55.- La prosencia de tumores, tîlceras especifi- 
cas o adenopatfas palpables, es signo do mal prondgti- 
co -un 50^ de supervivencia al ano do aparecer los 
tres sfntomas simultdneamente-,
6?.- La prosencia de hepatomegalia y/o espleno- 
megalia, indica muy mal prondstico -supervivencia me­
dia de tree meses-.
7-.- Las adenopatfas indican muy mal prondstico, 
igual si son histoldgicamente especfficas do MF como 
si muestran el cuadro reactivo de la linfopatia dermo- 
pdtica -reticulosis lipomeidnica-. Este dato, indepen- 
dientemente de los problèmes patogdnicos que plantoa, 
es de gran interds prdctico pues évita las falsas po- 
sltlvidades de las linfografias, convirtiendo esta
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oxploracidii en una prometodora ayuda para conocor el 
grade de extension de la MP.
VI.- TRATAMIENTO
EPSTEIN y cols, al revlsar on 1.972 todas las moda- 
lidades de tratamlento empleadas en sus l44 paoientes 
de ME a lo largo de I5 anos, llogan a la desosporan- 
zadora conclusldn de que aun cuando muchas drogas mo - 
joran clfnlcamente a muchos paclentes, no existe ovi- 
doncla de quo alguna do ellas haya prolongado la viilii 
do los mlsmos.
Debldo a esto, hasta hace muy poco, so proconizal>a 
un tratamlento conservador y sintomdtico -estoroides, 
antihlstamfnlcos, fototerapia- con el fin do demorar 
todo lo posible unas terapduticas quo, como la radio- 
terapia y los citostdticos, eran sdlo considoradas 
como paliativas de las fases tumorales avanzadas 
-TltONNIEn, I.97I-.
Segdn LEVI y VIEKNIK -1.975-, nn progroso signifi­
cative on el tratamlento de la MP sdlo sord posible a 
partir de :
a.- Mejor conocimiento do la hlslopatolo- 
gfa que resuolva problèmes como la posibii idad y , on 
su case, la frecuencia do transformacidn on otros 
linfomas, el verdadero significado de 1 a linfopatia 
dermopdtica, etc.
b . - Evaluacidn pretratamiento de la exten- 
sidn del proceso, para lo cual ya no bastan los tres
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ostadiog cJdsicos do la enfermedad que se considérât! 
a nivel de la piel, slno que habrd quo establecor on 
cada caso, mediants biopsias ganglionares y hopdti- 
cas, llnfografias, gammagraffas hopatoespldnicas, la- 
paroscopias e incluso laparotomies, el autdntico gra­
de do afectacidn ganglionar y visceral.
c .- Estudios controlados do las diverses 
modalldades torapdutlcas y de sus posibles combina- 
oione s.
Dada la relative infrocuencia de la enfermedad, la 
obtencidn de resultados valorables sdlo podrd conse- 
guirse mediants grupos cooperatives de estudio como 
el que ya se ha constituldo en USA.
En el memento actual, podemos decir que los estu­
dios acerca de la anatomfa patoldgica y do la evolu- 
cidn natural de la enfermedad, so hallan lo suficion- 
temente adelantados, como para onfocar con una base 
cientffica el tratamlento de cada paciente.
Por un lado, sabemos que durante ahos la enfermedad 
se halla acantonada on la piel, y por otro lado, gra­
cias a los trabajos de FUKS y do VAN SCOTT, podemos 
disponer de dos torapdutlcas que, empleadas endrgica- 
mente, estan consiguiendo no sdlo remisiones complé­
tas y duraderas, sino verdadoras curaciones en esta 
fase do la enfermedad.
FUKS y cols -1.973- sustituyeron la cldsica radin- 
terapia superficial de contacte por la radiacidn con 
electrones de alta energfa, lo que suponfa una serio 
do ventajas tdcnlcas, entre ellas, la uniforme dis- 
trihucidn y penetracidn de la radiacidn y la facili- 
dad para radiar toda la superficie corporal. Desde
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1.957 a I.971 radlaron un total de IJ2 paclentes, y 
de esta amplla experiencla han sacado la conclusidti 
de que un tratamlento endrgico inicial -entre 2.000 y 
3.000 rads en un sdlo clclo- puede curar la MF cuando 
es excluslvamente outdnea. Catorce de sus paclentes 
en esta clrcunstancia se encuentran libres de enfer­
medad habiendo transcurrido périodes de 3 a l4 anos 
desde que fueron radiados.
VAN SCOTT y KALMANSON -1.973- han comprobado que la 
apllcacldn local -e intraleslonal en los tumores- a 
toda la superficie cutdnea de mostaza nltrogenada dl- 
lulda en agua, primero de forma diaria hasta la desa- 
paricidn de las lesiones y luego de forma espaciada, 
mantuvo a 13 de sus 76 paoientes en remisldn total 
despuds de mds de dos ahos. Esta terapdutica de la 
MF, iniciada por SIPOS y JAKSO en 1.956, es acaso la 
m&B empleada en la actualidad, pero tiene e1 Inconve- 
nlente de que en la mitad de los cases se désarroi la, 
despuds de cierto tiempo, una dermatitis aldrgica de 
contacte que impide su continuacldn -DAVID y 
PUISSANT, 1.973-, Por ello, VAN SCOTT y KALMANSON 
efectdan con dxito una Induccldn previa de la tolo- 
rancia Inmunoldgica mediante administracidn intrave- 
nosa (je microdosis de mostaza. Nuestra experiencla 
con esta pauta terapedtica confirma plenamente la 
prdctica de VAN SCOTT, habiendo observado entre 8 pa- 
cientss, un sdlo caso de sensibi1izacidn en un pa- 
cientq que previamente desarrolld una urticaria de 
contaqto a la mostaza -SANCHEZ YUS y SUAREZ MARTIN, 
I.977-.
Pero, tanto FUKS y cols -1.973- como VAN SCOTT y
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KALMANSON - 1 . 973- ,  comprobaron quo sus tratamientos 
locales eran menos efectivos precisamente en aqnellos 
paclentes con afectacidn ganglionar o viscéral. En 
taies casos, habfa que llegar con radlaclones o me­
diants quimioterapia a los drganos invadidos. La ra- 
dioterapia interna de la MF se halla todavfa en fase 
de ensayo -LEVI y WIEHMIK, 1 . 975- ,  mientras que la 
quimioterapia ha sido ampliamente empleada y con el 
escaso dxito que anteriarmente comentdbamos. Los fdr- 
macos con los que rods frecuentemente se han conse- 
guido remisiones complétas han sido: olclofosfamida, 
methotrexate, azarobina y bleomlcina. VAN SCOTT y 
cols -1.975-, partiendo del efeoto beneficioso de la 
mostaza nitrogonada en solucidn dllulda a nivel lo­
cal , ensayaron la administracidn intravonosa de dosis 
bajas de la misma sustancia en fases avanzadas de la 
enfermedad. El 78^ de .los pacientes mostraron una re- 
mlsidn olfnica objetiva, y el 35'^  una remisidn total 
tras uno o mds ciclos. La respuesta fue mds rdpida en 
la MF cldsica que en la forma eritroddrmica y S S , No 
se presentaron efectos colaterales significatives.
Lo llamativo del tratamiento con mostaza nitrogona­
da es que VAN SCOTT no créé que su aocidn sea prima- 
riamente létal sobre las odlulas tumorales:
a.- No sdlo no daha significativamente las 
cdlulas de la epidermis que atraviesa, slno que esti- 
mula la actlvidad melanogdnlca, lo que se traduce por 
una hiporpigmentacldn transitorla del paciente.
b .- Su toxioidad es nula en aplicacidn lo­
cal y muy escasa por via intravonosa -con las pautae 
de VAN SCOTT-,
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Paralelamonte, WINKELMANN y cols -1.974- han obgor- 
vado, tras ocho anos do experiencla, quo "los alqni- 
lantes a bajas dosis parecen ser el tratamlento de 
eleccidn para los paclentes con SS" -sin afectacidn 
visceral-. Por el contrario, el emploo endrgico de la 
quimioterapia "produce mds dano que la propia enfer­
medad". Por ello, estos autores emplean clorambncil 
a dosis do 2 a 6 mg diaries, siendo necesarios de 6 a 
24 meses do tratamlento para conseguir la mejorfa del 
paciente. La posible aparicidn de priirito y edema cu- 
tdneo, se contrôla con la aplicacidn tdpica de esto- 
roides o, si fuera precise, con la administracidn do 
20 mg diarios de prednisona -WINKELMANN, I.977-.
Entre los nuevos mdtodos do tratamlento en ensayo, 
dobemos mencionar el empleo do "transfer factor" on 
un caso do MP con deprosidn do la inmunidad celnlar 
-ZACIIARIAE y cols, 1,976-, y el do globulina antilin- 
focitaria on dos pacientes con SS avanzado -BARRET y 
cols, 1 .976-. Recientemente, GILCHREST y cols -1.976- 
han publicado resultados prometedores sobre la apli­
cacidn do la PUVA-terapia del psoriasis -psoralonos + 
luz ultravloleta de larga longitud do onda- al trata- 
miento do la ME, Es posible que su efecto se roalice 
a travds do una modificacidn de la respuesta inmune 
-SCHUPPLI, 1 .976-.
EDELSON y cols -1.974 o- observaron on un paciente 
con S S , un curioso fendmeno que aprovecharon como md- 
todo terapdutico. Comprobaron que cuando anmentaba la 
linfocitosis en sangre perifdrica, disminufa la in- 
fi1traoidn cutdnea y al contrario. Leucoforesis repo- 
tidas durante 35 dfas, so siguieron de una remisidn
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compléta de las lesiones outdneas. WINKELMANN
-I.977-1 ain embargo, no observd taies modificaclones
en uno de sus pacientes.
VII.- RESUMEN
La MF es el primer linfoma que se describid -I,8o6-, 
y el dltimo que ha sido universalmente reconocido co­
mo tal -1.973 a 1.974-.
La razdn de este notable retraso ha sido la difi- 
cultad en définir histoldgicamente el proceso, ya que 
en sus fases iniciales puede roostrar una histologfa 
inespecffica, y su diagndstico basarse en una cdlula 
poco llamativa y poco clara, mientras que en sus fa­
ses finales parece a menudo transformarse en otro ti- 
po de linfoma.
A partir de I.967, las contribuciones de la micros- 
copfa electrdnica, de la citogendtica y, muy espe- 
cialmente, la nueva clasificacidn inmunoldgica de los 
linfomas, han dado a la MF la base cltoldgica que le 
faltaba.
En esta revisidn, se hace en primer lugar un resu- 
men del concepto y de la problemdtica de la MF en 
1 .967, a continuacldn se exponen las investigaciones 
citoldgicas de estos diez dltimos ahos, para, final- 
mente, ver hasta que punto estas investigaciones ban 
contribuido a aclarar dichos problèmes o a plantear 
otros nuevos.
En 1 .967, los principales problemas nosoldgicos de
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la MF eran cuatros
A.- El S S , leg un cuadro independrente o tan 
sdlo una faee loucdmlca de la MF?.
B.- iExiste una cdlula peculiar y patognomdnl- 
ca de la MF?... &Cudl es su morfologfa y naturaleza?.
C.- La MF, ies un granuloma, un linfoma, o un 
granuloma que se transforma en linfoma?.
D.— La MF, ies una entidad anatomoclfnica inde­
pondiente o sdlo una manifestacidn cutdnea de diver­
ses linfomas?.
En 1.977, la situacidn de estas cuestiones es la 
siguionte!
A.- La MF en su forma cldsica o de ALIBERT- 
-BAZIN, puede mostrar, en un momento dado, una fase 
leucdmica. Esta fase, séria mds frecuente en la forma 
eritroddrmica, que equivaldrfa al SS cldsico. El SS 
séria, por lo tanto, una fase leucdmica de la MF eri­
troddrmica, y la cdlula de Sdzary séria un cdlula mi- 
cdsica que ha pasado a la sangre. Quedarla por deter­
miner, con qud frecuencia, en qud momento, con qud 
Intensidad y durante cuanto tiempo, présenta fases 
leucdmicas cada forma cllnlca de MF.
B.- En principle, podemos définir la cdlula mi- 
cdsica como un linfocito T que con microscopic dptlco 
destaca por eu ndcleo hipercromdtlco, de tamano va­
riable y contorno irregular, y por su epidermotropis­
me , y que al microocopio electrdnico nos muestra el 
cardcter permanonteroente dentado -cerebriforme- de su 
ndcleo. Su citoplasma es escaso y pobre en organelos.
El problème actual reside on que cdlulas similares 
se han encontrado en diverses dermatosis benignas
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Inflamatorias, en cultives de piel normal, en gan­
glios linfdticos normales o réactivés, en cultives do 
linfocitos sin estimular o estimulados con mitdgenos, 
en el liquide sinovial de pacientes con artritis reu- 
matoide y en cultives de linfocitos estimulados con 
el sobrenadan';e de un cultive de linfoma de Burkitt, 
rico en virus Epstein-Barr.
De todos estos dates surge la siguiente prcgunta; 
(.Dériva la cdlula micdsica de un linfocito T reactivo 
o de un clono de linfocitos T normales con ndcleo ce- 
rebriforme?.
C.- Existen indicios para pensar que la MF pue­
de ser el resultado de una estlmulacidn inmunoldgica 
persistante por un antlgeno de contacte, que podrla 
llegar a provocar en algunoa casos un desbalance in- 
munoldgico con la consIgulente aparicidn de la proli­
fer acldn maligna incontrolada de linfocitos T.
D .- La naturaleza linfocitaria de la cdlula mi­
cdsica explicarfa las aparentes transformaciones de 
la MF en linfomas de otro tipo.
Finalmente, diverses estudios anatomoclfnicos han 
puesto de manifiesto que la MF tendrfa un origen ex­
clus ivamen te cutdneo, y durante varies anos séria una 
afeccidn limitada a la piel. Vencida la barrera cutd­
nea, la enfermedad se dlseminarla a los ganglios lin- 
fdticos, y en breve lapso de tiempo podrla afectar a 
las vlsceras.
En la primera fase, por lo tanto, dobe hacerse un 
tratamiento local intense, bien con electrones de al­
ta energla, bien con mostaza nitrogonada diluida. En 
la segunda fase, se han mostrado eficaces la mostaza
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nltrogenada y el clorambucll por via general, ambos 
en dosis inferiores a las habitualmente terapduticas. 
(,Cudl séria entonces sn mécanisme de aocidn?. La te- 
rapdutica de la MF se halla on una prometodora fase 
de ensayo.
-MATERIAL T METODOS-
62
I.- PACIENTES
Del archive de historiaa cllnicas y material do hig- 
toteca do la I* Cdtedra do Dermatologla do la Facultad 
de Medicina do Madrid, se ha efectuado una revisidn 
para determiner los pacientes de MF y SS asistidos en 
esta Cdtedra durante un période do 15 anos, do I .963 a
1 .9 7 8.
Se realizd una primera seleccidn segdn los siguien- 
tes crlterios!
I®.- Pacientes diagnosticados cllnica y/o histo­
ldgicamente do MF o SS.
2®.- Pacientes diagnosticados cllnica y/o histo­
ldgicamente do alguno de los procesos actualmente iri- 
clufdos dontro do lo Sfndromes Linfopro1 iferativos Ma- 
lignos; Linf osar coma, Re ticul osar coma, ".Stem cell sar­
coma", Enfermedad do Hodgkin, Reticulogranulomatosis, 
Leucemias, etc.
3®.- Pacientes diagnosticados clfnica y/o histo­
ldgicamente de alguna de las afecclones que puedon 
confundirse con los estadlos I y II de la MF cldsica: 
Liquen simple crdnico, algunos eczemas, etc.
4®.- Pacientes diagnosticados clfnicamente de 
cualquler tipo de oritrodermia, con independencia del 
diagndstico histopatoldgico.
Resultaron 36 pacientes en los que se pudo llegar al
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diagndstico de certeza de MF o S S , y con suficieiiies 
datos cllnicog y exploracionos compleuientarias reali- 
zadas, para ser considerados -se Incluyen los pacien­
tes con los que el autor ha tenido oportunidad de man- 
tener un contacte directe durante los lîltimos tres 
anos-. Se excluyeron algunos pacientes, de los que se 
posefa informacidn suficiente para establecer el diag­
ndstico de MF o SS, pero insatisfactoria para ser pre- 
sentados aceptablemente.
II.- LABOnATORIO
Para la acoptacidn de los pacientes, se exlgieron 
unas determinaciones elementales de sangre -hematics, 
hemogloblna, leuoocitos, fdrmula leucocitaria, VSG, 
glucemia y urea- y orina. Con frecuencia variable, y 
segdn parecla indicado, se han determinado; uricemia, 
lipides plasmdticos, lipoprotelnas, estudio de la coa- 
gulacidn, proteinograma, colemias, fosfatasa alcallna, 
GOT, GPT, LDII, retencidn de bromosulfotalelna, calce- 
mia, fdsforo inorgdnlco, ionograma, réserva alcallna, 
aclaramiento de creatinina y medulograma esternal -30 
punciones practicadas a 21 pacientes-.
En los dltimos dos ahos, se han efectuado pruebas 
para valorar el estado inmunitario de los pacientos, 
comprendlendo: Inmunoglobulinas plasm4ticas -IgE por 
radloinmunoandlisis-, complemento total -C1I50- y 
fraccidn C'3> diverses anticuerpos circulantes, linfo­
citos B -por inmunofluorescencia- y T -por rosetas- en
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sangre porifdrica, TTL trente a f i toliemag 1 u t in i lia 
-PUA- , intradermorreacciorios con tiihor cni ina , candidi - 
na, trlcofitina y e s tr eptoqiiinasa-es tr eptodor riasa , y 
sensibi1izacidn a DNCB -segdn tdcnica de VAN SCOTT-.
La lîltima prueba, se ha valorado, segdn HUNZIKEK y 
WINKELMANN, en;
o; Ninguna reaccldn.
+s Eritema moderado.
++! Eritema intense con induracidn.
+++; Veslculacidn.
Por dltimo, en algunos pacientes, se han determinado 
los antfgenos de hi stocompatibi1Idad -IlLA-, mediante 
tdcnica de linfocitotoxioidad.
Ill,- RADIOLOGIA
Ademds de una place sistemdtica de tdrax, se han 
realizado radiograffas simples de otras regiones, uro- 
graflas, estudios radioldgicos de aparato digestive, 
etc., si estaban indicados.
sdlo en un paciente -caso n® 35-, an efectud una 
linfografla, como medio diagndstico del grade de ex- 
tensidn de la ME,
I V .- AN A L I S I S  ISOTOPICOS
Se roducen a dos gammagraffas hepdticas, tambidn
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oriontadas haola un diagndstico de extonsidn.
V.- ELECTROCARJilOGRAFIA
En un elovado ndmero de casos, se realizaron regis­
tres electrocardiogrdfico s .
VI.- mSTOPATOLOGIA
1.- CUTANEA: Se practicaron un total do biopsias 
cutdneas; la mayor parte con bisturf, y algunas con 
punch -sobre todo de tumores-. Las muestras bidpsicas 
fueron tecnificadas de forma habitual, mediante fija- 
cidn on formol, deshidratacidn con alcohol, inclusidn 
en parafina, y cortes de cinco micras con microtome.
Sistemdticamente, se tifloron con hematoxilina-eosina
y von Giesson. Se realizaron improntas do dos tumores, 
quo, tenidas por los mdtodos do Papanicolau y Giemsa, 
permitleron una major apreciacldn de la citologfa.
2.- GANGLIONAR: So extirparon cinco adenopatfas -dos 
a un mismo paciente-, que fueron tecnificadas igual 
quo las muestras bidpsicas cutdnoas.
3.- HEPATICA: Previa gammagraffa, on un caso -n® 35-, 
se practicd puncidn hepdtica a ciegas, on orden a prc- 
cisar el diagndstico de extensldn.
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4.- CITOLOGIA DE ESPUTO: En un paciente -caso n® 12- 
con afectacidn pulmonar por la MF, se realizaron cinco 
extensiones de esputo, a Intervalos variables, para 
determiner la prosencia de cdlulas micdsicas. Se tine- 
ron con los mdtodos de Papanicolau y Giemsa.
5.- NECnOPSIASî Practicada a tres pacientes -casos n® 
I6, 21 y 26-, proporclonaron una mejor Informacidn so­
bre la extensidn de la enfermedad y caracterfsticas 
histopatoldgicas de eus localizaciones viscérales.
VII.- MIGROSCOPIA ELECTRQNICA
En algunos casos, se tomaron muestras para microsco- 
pfa electrdnica. Fueron fljadas por inmersldn en una 
solucidn de glutaraldheido al 2'5^ en buffer de Myllo- 
nig, a 4® C® y pli 7'2, postfijadas en dcido dsmico al 
I'5^ durante 60 minutes, estabilizadas en acetato de 
uranilo, deshidratadas en acetonas ascendantes, In- 
cluidas en résinas Epoxl, cortadas en un ultramicroto- 
mo LKB, contrastadas con plomo y observadas en un mi - 
croscopio electrdnico de transmlsldn Zeiss, modèle 
EM-IO-B, trabajando a 60 Kv de potencial de acelera- 
ci d n .
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VIII.- TRATAMIENTO
Las medldas terapduticas indicadas en los pacientes 
de MF y SS, durante los quince ahos que compreiide es­
ta revisidn, pueden agruparse en dos grandes drdenes:
1.— FARMACOLOGICO TRAJJICIONALî Antihistamfnicos. An- 
tisdpticos y antibidticos para combatir las liileccio- 
nes sobreahadidas. Diverses corticoïdes -prednisona, 
metilprednisolona, betametasona, etc.- en aplicacidn 
tdpica y por via general. Numerosos citostdticos; 
agentes alquilantes como mostazas nitrogenadas, cJo- 
rambucil y ciclefosfamida; antimetabolitos como aza- 
tloprina -andlogo de las purinas-, methotrexate -an- 
tagonlsta del dcldo fdlico- y fluorouracllo -andlogo 
de la pirimidina-; y otros agentes como trietilene- 
tiofosforamida -Thiotepa-, vincristina y procarbazi- 
na . En ocasiones, se efectud aplicacidn tdpica de ci­
tostdticos a las lesiones, y, tambidn, se inyoctaron 
intratumoralmente. En dos pacientes -casos n" 13 y 
25-, se ensayd la inmunoterapia inespecff ica por 
aplicacidn de DNCD a las plaças inf11 trades.
2.- RADIOTERAPIA; Indicada fundamentalmente en pa­
cientes con tumores. Se realizd radioterapia superfi­
cial con rayos X -Siemens Dermopdni 25 m A ; 1(1 Kv con 
filtro propio del tubo, 29 Kv con filtre de Al de 0'3 
mm, 43 Kv con filtro de Al de 0'6 mm y $o Kv con fil­
tro de Al de I mm; D. F. P. de 15 y 30 cm-. La dosis 
total por campo fue de 300 a 3-500 rads, en fraccio- 
nes de 50 a 500 rads, administradas a intervalos de
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2 a 7 dfas. Caai todos los tumores fueron radiados en 
un sdlo campo.
Un paciente -caso n® 4-, fue remitido a la Clfnica 
Puerta de Hierro para Radiacidn Corporal Total, que 
so practicd dividlendo la superficie cutdnea en 68 
campos de 150 a 225 cm^ cada uno, la mitad en el pia­
no anterior y la mitad en el posterior. En cada cam­
po, se administreron 400 rads, radidndose uno o dos 
campos diarios, cuatro a seis veces por somana -125 
Kv, 2 mm do Al, D. F. P. 4o cm, C. H. R. do 4 mm de 
Al-.
En otro paciente -caso n® 33-, se radlaron algunos 
tumores con electrones acelorados -Detatrdn-.
3.- SEGUN METODO DE VAN SCOTT: Hace dos anos, esta- 
blocimos un protocolo do tratamlento, en un Intonto 
de mojorar el prondstico de nuestros pacientes do MF 
y SS, cuya ovolucldn no parocfa influonciarse sensl- 
blemente por las medidas anteriores. Se inspird en 
las pautas preconizadas por VAN SCOTT, cuyos buenos 
resultados, comonzaban a ser confirmados por otros 
autores.
So consldoran seis estadfos -Tabla I-. Consiste, 
segtSn el estadfo en que la enfermedad se halle, en;
Estadfos I y II:
a.- Induccldn de la tolerancla inmunoldgi­
ca a la mostaza nltrogenada -MUSTARGEN: Merck Sharp & 
Dohmo-, mediante la administracidn intravonosa senia- 
nal de 200 microgramos de esta droga, diluldos en 0'5 
ml de suero salino flsioldgico, hasta un total de 
cinco inyo'oioiies .
TABLA I
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0: Nada o 
hiperplgmentacliSn
X: Compatible
con MF
Plaças erltematosas 
o oritrodermia
XI: MF Places induradas o 
pdpulas con o sin 
oritrodermia
XXI: MF Tumores con o sin 
p&pulas, plaças o 
oritrodermia
XV; MF Plaças, p&pulas o
tumores, con o sin 
oritrodermia
V; MF Cualquiera de los 
anteriores
Estadfos de la MF -VAN SCOTT-
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b.- Co i ticid iendo con la cuarta i iiy r o c  i<^ n ,
SR itiiciaii apllcacionos tdpicas diarias, por toda la 
superficie cutAiiea, do 10 mprs do mostaza, iliJuitlog on 
6o ml do agua. Poster iormente, las ap I icacioiios so van 
efoctuaiido con manor frecuencia, para, remitido ol 
cuadro, pasar a una aplicacidn periddlca de mantoui- 
mxento, que impida el désarroi Jo de nuovas lesiones 
-la frecuencia dependord do la ovolucldn de cada pa- 
ci ente-.
Estadfo III:
Como en los estadfos I y II, y, ademds, inyeccI ones 
intratumorales de la siguieute solucidn; TOO microgra­
mos do mostaza -O't ml de un vial- + I ml do ace tdnido 
de triamcIno1ona al 2^ -para disminuir la infIamacidn 
por la mostaza- + I ml de 1idocafna al -para ali- 
viar el dolor provocado por la Inyeccidn-. En cada tu­
mor, so realizan un cierto nilmero de inyocciones de 
0 'I mi de esta solucidn, debiondo guardar una distan- 
cia de I cm. El ndmoro de Inyocciones depende del ta­
mano del tumor, no debidndose superar un volumen total 
do 2 ml por ciclo. Una o dos veces por somana so re - 
piton. El mimero do ciclos depende do la ovolucldn do I 
tumor -gener almen te so aplana on dos o tres senianas-.
Estadfos IV y V:
Cuando existen localizaciones ganglionares y/o ex- 
tracutdneas, so efectdan, junto a lo ya expuesto, ci­
clos liitravenosos de mostaza on Infusidn loiita, a ra- 
zdn de mgrs por kilogramo do peso corporal y dfa
durante diez dfas -no debidndose pasar de 3 mgrs dia­
ries, ni de 42 mgrs por ciclo-. El ndmoro de ciclos 
depende do la ovolucldn.
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En vez de mostaza, a una paciente -caso n@ 27- con 
un S S , se administré, siguiendo las indicaciones de 
WINKELMANN, clorambucll -LEUKEIIAN-, a dosis bajas.
En otra paciente -caso n? 33- con una MF en estadfo 
IV, se radlaron algunos tumores con Betatrdn.
Aunque las dosis de citostdticos que figuran en este 
protocolo, pueden considerarse infratdxicas, periddl- 
camente se contrôlé a los pacientes, por el posible 
desarrollo de otros linfomas o aparicidn de tumores 
cutdneos, fundamentalmente epiteliomas.
-CASUISTICA-
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CASO N? 1
L. M. P. -II* n® 169-, hembra cle 42 afios, casada, do 
profesldn sus laboros, natural y vocina do Madrid.
Ingrosada on nuestro sorviclo dosdo el 19 do octubro 
do 1.963 hasta el 17 de noviembro do I.963.
Anteoedentes Famlliares; Sin interds.
Autecedentes Personales: Tiroidoctomizada hacfa 9 
anos, sin precisar la causa. Sus cuatro hijos iiacieron 
de ombarazos normales. No abortos.
Ilistoria Clfnica: Tres anos antes de su ingreso, lo 
aparecieron on ambos muslos, unas lesiones eritomato- 
escamosas, pruriginosas, quo lenta y progresivamente 
so fueron generalizando sin que en momento alguno re- 
mi tie sen e spon tdne amente o por los numerosos trata­
mientos quo lo fueron indicados.
Exploracidnt A su ingreso presentaba distribuidas 
por toda la superficie cutdnea, unas plaças eritomato- 
escamosas, do Ifmites difusos, dlmenslones variables 
y poco o nada sobreelevadas. En cuoro eabolludo, sdlo 
se aprociaba 1Igera descamacldn. En plantas, discrota 
hiporqueratosis. No se palparon adenopatfas ni organo- 
mogalias.
Exploractones Complementarias :
Hematfes 4.400.000; Hemogloblna 15 gr^.
Leucocitos 9 .000: P-69, C-4, L-I9 , E-2 y M-6.
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VSG 5 a la primera hora.
Glucemia, urea, GOT y GPT normales.
Andlisis aistomdtico de orina dentro do ifmites norma­
les.
Radlograffa do tdrax normal.
Blop^ia -"2. de plaça on piano anterior del
muslo izquierdo!
Epidermis: Areas de paraqueratosis. Exocitosis sal- 
picada, no muy intensa, do cdlulas micdsicas pequenas.
Dermis: Infiltrado en banda discontinua, en estrecho 
contacte con la epidermis. En dermis media, infil tra­
des perivasculares. No se observaron imdgenes folicu- 
laros. Citologfa: Constitufan estos infi1trados, lin­
focitos de aspecto normal, histiocitos, algunos plas- 
mocitos y, sobre todo, cdlulas micdsicas pequenas.
Tratamiento t Aplicacidn tdpica de una croma de ace- 
tdnido de fluocinolona al 0'025^. Prednisona, 15 mg 
diarios por vfa oral, indicdndoselo continuer con 10 
mg al ser dada de alta.
Evolucidn; Mejorfa con el tratamiento anterior.
No tenomos referencias de contrôles posteriores.
Comentario; Con frecuencia, la MF comienza, como en 
esta paciente, con lesiones eritematodescamativas, 
pruriginosas, cada vez mds numorosas y con tendoncia 
a hacerse persistentes. Transcurridoe tres anos desde 
el inicio del cuadro, acudid a nuestro servlclo, don- 
de se realizd una biopsla cutdnea que, a nuestro Jui- 
cio, pormite junto a la clfnica, ol diagndstico de 
MP. Los corticoïdes, en aplicacidn tdpica y por vfa 
general, mejoraron a la paciente, pero desconocemos 
la evolucidn posterior.
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CASO 2
F. S. J. R, -It* ti9 533-. hembra de 65 afios, casada, 
de profesitfn sus labores, natural de El Camplllo -Va­
lladolid-, y con domicilie on Santander.
Inpresada en nuestro servicio desde el 5 de ocfcubrn 
de 1.965 hasta el I4 do febroro de I.966, desde el 
6 de junio de I .967 hasta el 25 do agosto do I.967, y 
desde el 25 de eiiero do 1.968 hasta el 15 do marzo tie
1 .968.
Antecedentes Familiares; Cuatro hermanos vivfan sa- 
nos. Diez hijos: Ocho vivfan sanos, une fallocl6 do 
nefritls, y otro de cardiopatfa no ospecificada.
Antecedentes Personales; Padecfa diabetes mellitus.
Historia Clfnlca: Nuevo anos antes de su ingroso, Jo 
aparecioron on oxtremidades superiores, unas lesiones 
oritematosas, moderadamente pruriginosas. Tres aiios 
mAs tarde, so désarroilaron lesiones slmilaros on to- 
da la extension de las extremidades inferiores, posto- 
riormento en tronco, y , por lîltimo, en la cara y cuero 
cabolludo, donde comenzA a pordor polo. Sobre estas 
lesiones, y tambiAn en piel previamente sana, crecio- 
ron formaciories tumorales. Con la generalizaciAii del 
procoso, el prurito so hlzo muy intense. Durante los 
dos Altimos afios, fue tratada con diversas cremas y 
pomadas, sin mojorar las lesiones ni el prurito do 
forma apreciable.
ExploraclAn: A su ingreso, prosentaba por toda la 
superficie cutAnea, unas plaças eritematosas, con- 
fluontes on muchos puntos, infiltradas, algunas ero- 
sionadas y cubiertas por costras, pero, la mayorfa.
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mostraban en su superficie una descatnaciAn blatu|iioci- 
na. Aunque estas lesiones no eran de grau tamano, su 
elevado nAmero y confluencia, hacfan que cubriesen 
gran parte del tegumento cutAneo. ICn muohas znnas, Ja 
j iifiltraciAn era tan marcada, que se cons 1itufan ver- 
daderos tumores redondeadog do I a 5 cm de dimengio- 
nos. El cuero cabeHudo, aparecfa iufiltrado y cou 
eroslones, existiendo una alopecia prActicameute com­
pléta -fig 30-. TambiAn alopecia de cejas e Infiltra- 
oiAn do la cara, recordando la faciès leoniiia do la 
lepra leproroatcsa -fig 29-. lliperqueratosis plantar.
No adenopatfas ni organomogalias.
Exploraciones Complementariasî 
llematfes 4.360.000; Hemoglobina 12 gr"^ . 
beucocitos 9-000: P-60, C-3i E-30, E-4 y M-3- 
Plaquetas 220.000.
VSG t6 a la primera bora, 
r. luceitiia mg%. lire a 59 mg^.
AnAlisis sistemAtico de orina dentro de ifmjtes norma­
les, salvo glucosuria de 2 gr/24 boras.
Iladiograffa de tArax normal .
E. C. G.: Falta de fuerza septales; complejo empasla- 
iloj bloquée de primer grado de rama izqiilerda; sfslo- 
Ie a prematuras nodales.
Biop^i^ j^ n^ , ^.871- de plaça en piano anterior de I 
ii'uslo izquierdo:
Epidermis: Psoriasiforme. Algunos microabcesos de 
J’autrior de cAlulas micAsicag de mediano tamano.
Dermis: Infiltrado on banda superficial, que contac- 
taba estrecliamente con la epidermis. Profundamente , y 
sobre todo en dormis medi a , se observaban a Iguuos
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Infiltrados perivagculares. No so dlferenciaron folf- 
culos. Cltologfa: Constitufan los infiltrados, linfo- 
citoB normales, histiocitos y, fundamentalmento, cAlu­
las micAsicas do poqueno, mediano y gran tamano.
Tratamlento: Se iniclA con podofilino por vfa paren­
teral; continuAndose con 4-amino-NIO-meti1-pteroi1 g lu- 
tAmico -METHOTREXATE— ,7^5 mgr diarios orales,y predni- 
sona,45 mgr diaries orales, disminuyAndose las dosis 
progreslvamento. Se indicA un rAgimen dietAtico propio 
al estado diabAtlco. Log cltostAticos determinaron una 
anemia de 2 .690.000 hematfes y 8'22 gr^ de hemoglobi­
na, leucopenia do 300 y trombopenia do 7 0 .0 0 0  ^ que 
obligaron a suspenderlos y prActica do transfusionos.
EvoluciAn; So produjo una mejorfa de las lesiones 
cutAneas y del prurito. Recuperada, la paoiente fue 
dada do alta en febrero de I.966, a los cuatro meses 
de su ingreso.
Contrôles posteriores; ReingresA on otras dog oca- 
siones, junio de I .967 y enoro de 1 .968; on ambas con 
prurito intense y agravaclAn de las lesiones. Fue tra­
tada con clclofosfamida -GENOXAL- y prednisona por via 
general. En el Altimo ingreso, de nuovo log citostAti- 
cog debieron ser suspondidos por afectaclAn del cuadro 
hamAtico. So radlA un tumor locallzado on regiAn tem­
poral dérocha: D. T. do 400 rads, on dog sosiones de 
200 rads con una semana de intervale -Kv 43, D . F. I’. 
15 cm-. Se realizA una segunda biopsia cutAnea:
Dio^p^la ^2^2 6 .%I^- do plaça on regiAn escapular de- 
r echa:
Epidermis: Areas do paraquoratosis. Acantosis. Als- 
ladas cAlulas roicAsicas en exocitosis, pero
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aorprendiAndose un mlcroabceso de Pautrier on un pun- 
to -fig 3I-.
Dermis: Inflltrado en banda superficial, pero sin 
contacter con la epidermis. En el rosto de la dermis 
y on la parte superior do la hipodermis, densos infil­
trados dispuostos on torno a los vasos y ovillos sudo- 
rfparos, quo llogaban a constltuir nAdulos. No so dl- 
ferenciaron folfculos. Citologfa; Constitufan los in­
filtrados, escasos linfocitos, algunas cAlulas plasmA- 
ticas, bastantes histiocitos y numorosas cAlulas micA­
sicas do poqueno, mediano y gran tamano.
En marzo do I.968, ontrA en insuficioncia hepAtica 
con do scompensaciAn hidrAplca, postraclAn y apariclAn 
do Alceras do docAblto, falloclondo on este estado. No 
so efoctuA necropsia.
Comentarlo: Cuando la pacionte ingresA por primera 
vez en nuestro sorvicio, la enfermedad tenfa una ovo- 
luciAn do nuovo aflos, y so manifostaba por plaças eri- 
tematoescamosas infiltradas, algunas do carActor tumo­
ral, tumores, alopecia del cuero cabolludo por infil- 
traclAn espocffica del mlsmo e hiporqueratosis plan­
tar. So trataba, por lo tanto, do una forma do ALIBERT 
on estadfo III. No so rogistrA alteraciAn analftica 
alguna. Los trastornos do conducciAn del E. C. C ., pa- 
roce pudieran estar relaclonados con la edad de la pa- 
ciente, aunque os Imposible descartar una infiltraciAn 
del miocardio. La hlstologfa os muy slgnificativa on 
cuanto a la disposioiAn y citologfa do los infiltra­
dos. En la segunda biopsia cutAnea -nS 6 .712-, corres- 
pondiente a una plaça muy Infiltrada, la oxlstencla do 
proliferaclonos nodularos dormohipodArmicas do cAlulas
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micAsicas, indica la ovoluclAn liacia una pJaca tumo­
ral. Durante log tres anos en que la pacionte fue con- 
trolada con estoroides y cltostAticos, sAlo se obtii- 
vieroi: -fns par da l e s  ; ademAs, ocasionaron depro-
siones medulaies y qulzAs Ja hepatopatfa que motlvA el 
fallecimiento de la paoiente.
CASO NS 3
F. C. H. -II* TiS 603-, hembra de 34 anos, casada, do
profosiAn sus labores, natural y vecina de Azuqueca do
Ilenares -Guadalajara-.
Ingresada en nuestro servi d o  desde el II de marzo 
do 1.966 hasta el 28 do abril do 1 .966.
Antecedentes Familiares; Sin interAs.
Antecedentes Personales; Sin interAs.
Historia Clinica; Dieciseie meses antes de su iiigre- 
so, le aparecieron unas lesiones eritematosas, primero 
en la piel del abdomen y , posteriormente, formando 
grandes plaças, por toda la superficie cutAnea, inclu- 
so on la cabeza, donde ocasionaron una pArdida progie- 
slva del cabello, hasta la alopecia compléta. En su 
evoluclAn, algunas lesiones so orosionaron dando so- 
credonos sorohomAticas. Este cuadro se acompanaba de 
prurito. Fue Ingresada on el Hospital de San Juan de 
Dios, indieAndosele diverses tratamiento no referidos, 
con los quo oxporimentA una gran mejorfa. Ya dada do 
alta, empooraron de nuevo las lesiones cutAneas, por- 
diendo peso y siendo Ingresada on nuestro sorvicio.
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ExpIoraclAn; Presentaba on huoco pop]fteo doreclio y 
regioTies glAteas, unas plaças erosionadas, exudativas 
o cubiertas de formaciones costrosas, de contornos 
bien delimitados. En el resto de la superficie cutA­
nea, exietfan otras plaças, eritematosas, infiltradas, 
en nAmero elevado, quo alternaban con zonas de piel 
seca y Aepera al tacto. Los pllégués cutAneos apare- 
cfan muy marcados. En cuero cabelludo, se apreciaba 
una alopecia de predominio frontoparietotemperal ante­
rior. Se palpaban varias adenopatfas inguinales. No 
crganomegallas.
Exploraciones complementarias :
Hematfes 4.120.000; Hemoglobina II'9 gr#.
Leucocitos 5.000: P-65, C-2, L-33, Plaquetas 180,000. 
VSG 8 a la primera hora.
Glucemia y urea normales.
AnAlisis sistemAtico de orina dentro de ifmites norma­
les .
Bi^p^ia ^n2 6 .06O- de plaça en regiAn glAtea déro­
cha:
Epidermis: Irregularmente acantAsica, con papiloma- 
tosis y focos de paraqueratosis. Muy discrete exocito- 
sis salpicada de cAlulas micAsicas pequenas.
Dermis: Inflltrado en banda superficial, de intensl- 
dad media, que contactaba con la epidermis. En el ros­
to de la dermis, ligera infiltraciAn difusa, aunque 
reforzada en torno a vasos y anejos. Exocitosis foli- 
cular similar a la epidArmioa. No se observA mucinosis 
folicular. Citologfa: Constitufan ]os infiltrados, es­
casos linfocitos, moderado nAmero de histiocitos, bas- 
tantes eosinAfi108, aislados plasmocitos y
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polimorfonucleares, y numerosag cAlulas micAsicas do 
poqueno y mediano tamano.
Bicip^i^ 22n2 .6.20J2- de plaça en regiAn nasogeniana 
dérocha -fig I-:
Epidermis: AtrAfica y con algunas zonas do paraquo­
ratosis. Microabcesos do Pautrier de cAlulas micAsicas 
do mediano y gran tamano -fig 2-.
Dermis: Denso inflltrado quo on algunas Areas forma- 
ba una banda, extendiAndose por dermis superficial y 
media, y contactando con la epidermis. En otras era 
menos intense. Exocitosis folioular en microabcesos 
slmilares a los epidArmicos. No se apreclA mucinosis 
folicular. Citologfa: Constitufan los infiltrados, 
linfocitos de aspecto normal, escasos histiocitos y , 
lo mAs destacable, cAlulas micAsicas de pequeno, me­
diano y gran tamano, sobre todo de mediano tamano.
Tratamiento: AntisApticoS tApicos -sulfato do cobre 
al l/l.OOO, banos de permanganate potAeico al 
1/20.OOO- y clclofosfamida -GENOXAL- 200 mgr diarios 
por vfa oral.
EvoluciAn: No experimentA mejorfa destacable. A las 
siete semanas do su ingreso, fue dada do alta sin que 
so conozca su evoluclAn posterior.
Comentario: Pacionte con plaças eritomatoesoamosas 
generalizadas. Areas alopAclcas en cuero cabolludo y 
adenopatfas palpables. La hlstologfa do una plaça on 
regiAn nasogeniana derecha, mostrA la presoncia de mi­
croabcesos do Dar1er-Pautrier on epidermis y en los 
folfculos pilosebAceos. No se biopsiaron las adenopa­
tfas. La administractAn de 200 mgr diarios do ciclo- 
fosfamlda, no mejorA sensiblomonto a la pacionte.
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CASO N* 4
I. D. F. -II* nS 625-, varAn da 37 afios, oasado, quo 
habfa trabajado como agrlcultor, pintor do barcos y 
camaroro, natural ds Santander y con domicilie en Ali­
cante .
Ingresado en nuestro servicio desde el 23 de abril 
do 1.966 hasta el I5 de octubro do I.966.
Antecedentes Familiares : Padre falloclA por porl'ora- 
ciAn de ulcus gastroduodenal. Madre falleciA de neo­
plasia genital no ospecificada. Una hija y esposa vi­
vfan sanas.
Antecedentes Personales: Hepatitis a los 26 ahos.
Historia Clfnica: En Junio do 1.963, tres afios antes 
do su Ingreso, le apareciA en e1 piano anteroexterno 
del antebrazo izquierdo, una lesiAn eritematoescamosa, 
redondeada, de unos 3 cm de diAmetro. Un alio mAs tar­
de, nuovas lesiones de caractorfsticas similares fuo- 
ron interosando la cara, tArax, abdomen, extremidades 
Inferiores y resto de las superiores, con lo que el 
proceso so general izA. Nunca so acompaflA do prurito.
So le indicA un tratamiento con corticoïdes, que fue 
suspendido al presentar, poco antes do su ingroso, una 
gastroenteritis.
ExploraciAn: Prosentaba por toda la superficie cutA­
nea, unas plaças eritematoparduzcas, hiperpjginontadas, 
con fina descamaciAn nacarada, redondoadas, de I a 4 
cm do dimensiones, a voces confluantes. En la espalda, 
estas lesiones llegaban a ser tan numorosas, que ocu- 
paban casi toda su superficie salvo pequenas Areas 011- 
treraezcladas de piel clfnicamente sana. Marcada
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infiltraciAn do las lesiones -fig 3— . Alopecia fronto­
parietal, pArdida de casi todas las pestanas, cejas 
conservadas, y escaso vello axilar y genital. Adenopa­
tfas rodaderas y de pequeno tamaflo en axilas e ingles. 
ExploraciAn cardiopulmonar y abdominal normal.
Exploraciones Oomplementarias;
Hematfes 4.200.000; Hemoglobina I2'7 gr^.
Leucocitos 6.000: P-50, C-2, L-45, E-I y M-2.
Plaquetas I60.OOO.
VSG 7 a la primera hora.
Glucemia y urea normales.
Protefnas totales 5^6 gr%: AlbAmina 3, alfai 0'4, 
alfa2 0 '55, beta 0'81 y gammaglobulines O '84.
AnAlisis sistemAtico de orina dentro de limites norma­
les.
Medulograma esternal sin alteraciones significatlvas. 
Bi^p^ia ^n2  .6.108- de plaça en brazo derecho: 
Epidermis: Paraquoratosis y discrets acantosis. Exo­
citosis salpicada de cAlulas micAsicas, aunque tambiAn 
se agrupan en mindsculos microabcesos -fig 4-.
Dermis: Inflltrado en banda superficial contactando 
con la epidermis, e infiltrados perivasoulares y pori- 
anexiales en el resto de la dermis. Exocitosis salpi­
cada folicular de cAlulas micAsicas. No mucinosis fo­
licular. Focos de hemorragia y presencia de siderAfa- 
gos. Citologfa: Constitufan los infiltrados, linfoci­
tos, bastantes histiocitos y numerosas cAlulas micAsi­
cas de pequefïo, mediano y gran tamano.
Bio^p^ia 6 ..222“ de plaça en brazo derecho: Los
hallazgos de este estudio histolAgico resultaron eson- 
cialmente similares a los de la biopsia anterior.
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ûnlcamonte destacaban focos hemorrAgicos ai'in tnAs In- 
tensos y algAn pollmorfotiuclear en los infiltrados.
Tratamiento8 Banos de permanganate potAsico al 
1/20.000. Corticoïdes en aplicaciAn tApica: Oromas de 
acetAnido de fluocinolona al 0'025^ y do fInocortoiona 
al Corticoïdes por yfa general: 45 mgr diarios
de prednisona y, posteriormente, 20 mgr diarios de me- 
til-prodniaolona. CltostAticos1 trietilentlofosforami- 
da -ONCOTIOTEPA-,10 mgr intravenosos diarios,y, poste­
riormente , 4-amino-NIO-metil-pteroiIglutAmico 
-METHOTREXATE- 100 mgr diarios por via oral y p-N'-mo- 
ti1-hidrazinometi1-N-isopropl1-benzamida -NATULAN- 100 
mgr diarios por vfa oral.
EvoluciAn: Con este tratamiento no experimentA mejo­
rfa destacable. Los cltostAticos ocasionaron una de - 
prosiAn de las tres series -hematfes 3.200.000, leuco­
citos 2.4o O y plaquetas 65.000-, que motlvaron su sus- 
pensiAn y prActica de transfusiones.
Fue trasladado a la Clfnica Puerta de Hierro para
radioterapia. En este centre se realizA una linfogra-
ffa pAdica bilatéral, obsorvAndose imAgenos de degono-
raciAn e scierolipomatosa e hiperplasia reticular en
cadenas lumboaArticas superiores. Una biopsia cutAnea
fue califioada de MF y una ganglionar de reticulosis
1ipomolAnica. Se practicA una radioterapia corporal
total en 68 campos, la mitad anteriores y la mitad
2
posteriores, de I50 a 225 cm cada une. En cada campo 
se administraron 400 rade, tratAndose une o dos campos 
diarios, cuatro a sels voces por semana.
Bado de alta el I6 de enero de I.967, habfa mejorado 
notablemente: la piel estaba menos infiltrada, mAs
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elAstica, monos eritematosa, y la descamaciAn sAlo 
persistfa de forma dlscreta on algunas zonas.
No tenomos reforonclas do contrôles poster lores.
Comentarlo; Las numerosas plaças Infiltradas do es­
te pacionte, mostraron un carActer bastante tlplco de 
MF; el de Jar intercal ada.s pequenas Areas de piel sa­
na. El exAmen hlstopatolAgico do una adenopatfa -que 
no pudo sor revlsado por nosotros-, Anicamente iiifor- 
mA sobre la exlstencia do una reticulosis lipomelAnl- 
ca. Los estoroides y cltostAticos resultaron inofica- 
ces. No asf, la radiaclAn corporal total, que, ac- 
tualmente, en aquellns cases donde pueda estar Indi- 
cada, so tlende a preconlzar con mayor frecuencia.
CASO N9 5
A. G. F. -11* u9 725-, varAn de 56 anos, casado, de 
profesiAn carpintero, natural y vecino de Madrid.
Ingresada en nuestro servicio desde el 18 de octo­
bre de 1.966 hasta el I4 de enero de I.967, desde el 
4 de agosto de I .969 hasta el 2 de septlembre de 
1 .969, desde el 7 de octnbre do I .969 hasta el I9 de 
diclembre de 1.969 y desde el 10 tie enero do 1.970 
hasta el 20 de abril do 1 -970.
Antecedentes Familiares! Ambos progenitoros habfaii 
fallecldo sin que conociese la causa. On hermano vi- 
vfa sano.
Antecedentes Personales: Ponlble complejo primario 
sifllftico a los 26 aflos, por To quo fue tratado con
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neosalvarsAn y bismuto. Unos anos inAs tarde nrotrlfcis 
gonocAclca.
Historia Clfnlca; En agosto de I .966, diez semanas 
antes de su primer Ingroso, Je apareciA uii cuadro de 
eritema y prurito facial que cediA con I a aplicaciAn 
tApica do corticoïdes. Un mes mAs tarde, comenzA de 
nuevo con prurito y eritema, pero, esta vez, so geno- 
ralizA configurando una eritrodormia. En unos dfas, la 
eritrodermia se hizo finamento doscamativa. En las ma- 
nos so formaron grietas.
ExploraciAn! Pro sen taba una eritrodormia que, aunque 
interesaba toda la superficie cutAnea, so acentuaba on 
fronts, mentAn, cuollo, pianos de extensiAn de rodi- 
llas y dorso do pios, existiendo on estas zonas una 
franca descamaciAn blanquecina. En pianos de flexiAn 
do antebrazos, so apreciaban unas lesiones mAs infil­
tradas, de aspecto liquenoide. TambiAn por el resto do 
la superficie cutAnea prosentaba lesiones papulosas, 
erosionadas por el rascado. AcentuaciAn do los pllé­
gués con formaclAn de grietas, oxudaciAn y costraciAn. 
A su ingreso no so palparon adenopatfas, sin embargo, 
un mes mAs tarde, aparecieron algunas, grandes o indo­
lores, en axila dérocha y ambas ingles, junto al desa- 
rrollo de esplenomegalia. No tenfa hepatomegalia ni 
otras alteraciones, a excopclAn do discretes roncus y 
sibilancias on vArtice pulmonar derecho.
Exploraciones Complomentar ias: 
llematfes 4.490.000; Hemoglobina I3'4 gr^ i.
Eoucocitos 7.300; P-56, C-5, L-26, E-II y 11-2. 
Plaquetas I7O.OOO.
VSO 10 a la primera hora.
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Glucemia basal 112 mgr>. Urea, calcemla e ioiiograma 
norma'es.
Protefnas totales 7'20 gr#: AlbAmina 3'2I, allai 0'23, 
alfa2 l'iO, beta 0'94 y gammaglobiilinas I'4l.
VDIJL y FTA-ADS negatives.
AnAlisis sistemAtico de oritia dentro do Ifmilos norma­
les.
Bi.opsia .6..27.8- de roglAn deltoldea derrcba -eri­
trodermia-!
Epidermis: Algunas costras superficiales. Iliporquo- 
ratosis paraquoratAsica. Acantosis moderada. Exocito­
sis discrets de cAlulas micAsicas de pequeno y mediano 
tamano.
Dermis! Focos infiltratives en dermis superficial de 
predominio perivascular, sin llegar a constitnir una 
banda continua. En dermis media y profunda, infiltra­
dos perivasculares y perlanexiales mucho menos inten­
ses. Exocitosis folicular similar a la epidArmlca. No 
mucinosis folicular. Citologfa: Constitufan estes in­
fil trades, algunos linfocitos de aspecto normal, Iiis- 
tiocitos, numérosos polimorfonucleares y, predominan- 
tomente, cAlulas micAsicas de pequeno y, en mener pro- 
porciAn, de mediano tamano.
JJlo^p^ia j6.^ C%- de brazo derecho -eritrodermia- :
Esta biopsia mostrA una histologfa en esoncia similar 
a la anterior, debiAndose senalar Anicamente, la pro- 
soncia de melanAfagos en dermis superficial, y de eo- 
sluAfilos en los infiltrados.
Bioip.sl.a 22"Z Ae ganglio inguinal derecho: Ile -
ticulosis 1ipome1Anica.
Se observaron algunas extensiones de sangre, sin que
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pudioran demostrarae cAlulas de SAzary. I,a cifra de 
leucocitos variA entre 7-300 y 13 -OOO con 10 a 35 lin­
focitos y 7 a II eosinAfilos.
Primer medulograma esternal -novienibre do 1,966-: Hi - 
perplasia de elementos reticulates do aspecto iinfoi- 
deo o monocftico, algunos de gran tamano.
Tratamiento: Banos do permanganate potAsico a] 
1/20.000. AplicaciAn tApica do crema de acetAnido fie 
fluocinolona al 0'025^ y de pomada de ictiol. Predni­
sone, 30 mgr diarios por vfa oral y disminuciAu progre- 
siva de la dosis. Clclofosfamida -GENOXAL-, 200 mgr 
diarios orales.
EvoluclAn ! Con este tratamiento, el paoiente mejorA 
rApidamente, siendo dado de alta on enero de 1 .967-
Contrôles Posteriores: Estuvo ingresado on miostro 
sorvicio en otras tres ocasionest
a,- En agosto de 1.969, eritrodermia con 
intensa descamaciAn y lesiones de rascado. Analftica 
similar al Ingroso anterior. Tratamiento con banos do 
permanganate potAsico al I/2O.OOO, JO mgr diarios de 
prednisona por vfa oral y 50 mgr diarios de p-N'-me-
t i 1 -hidrazinome t i 1 -N-is opr opl 1 - benzamida -NATIfl.AN- por 
vfa oral. Alta al mes, indicAndoselo continuar con 20 
mgr diarios de prednisona y NATULAN a igual dosis.
b. - En octubro del mismo ano, récidiva in- 
tonsa de la eritrodermia y del prurito, y acontuaciAn 
do las adenopatfas axilares 0 inguinales. Anemia con 
29^ do bematocrito y leucopenia de 2.800. No cAlulas 
de SAzary en sangre perifArlca.
Segundo medulograma esternal: Sorie roja normal. Ue- 
plociAn de los depAsitos de hemosidori tia. Notable
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dismlnuciAn de sideroblastog.
Bi^p^ia 22^ :2 de plane anterior de tArax -eri­
trodermia-: Aunque la infiltraciAn era similar a las 
anteriores, prosentaba algunas diferencias. La hiper- 
queratosia era ortoqueratAsica. Las cAlulas micAsicas 
en exocitosis opidArmica tendfan a constitulr microab­
cesos de Pautrier. En la dermis no se viguallzaron eo­
sinAfilos ni neutrAfilos, sf melanAfagos.
Bi^p^la ^n2 %.^46- de muslo derecho -eritrodermia-:
Epidermis: Normal salvo por la oxistencia de algunas 
costras hemorrAgicas en su superficie y per la exoci­
tosis salpicada de algunas cAlulas micAsicas de poque­
no tamano.
Dermis; InfiltraciAn superponible a las ya senala- 
das, pero con elevado nAmero de linfocitos de aspecto 
normal, histiocitos, neutrAfilos y tamblAn cAlulas mi­
cAsicas de pequeno tamano. Estas Altimas, realizabat» 
en los folfculos una exocitosis similar a la epidArmi- 
ca. No se apieciA mucinosis folicular. SiderAfagos en 
el inflltrado.
La afectaclAn de1 cuadro hemAtico obligA a suspender 
los cltostAticos, cuya administraclAn continuaba desde 
que fue dado de alta en su anterior ingreso, realizAii- 
dose tratamiento con antisApticos y corticoïdes tApi­
cos, y 4o mgr diarios de metilprednisolona. A las diez 
semanas fue dado de alta, habiendo cedido la eritro­
dormia e indicAndosele continuar con corticoïdes tApi­
cos y 20 mgr diarios de prednisona.
c.- En enoro de 1.970, a las tres semanas 
del alta anterior, reingresA presentando una bronqui- 
tis aguda con gran afectaclAn del estado general y, de
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nuovo, or1trodermla intonsa con descamaciAn en grandes 
IAminas y formaclAn de grietas. AdemAs, referfa coTn- 
ria y se palpaba una hepatomegalia do cuatro travosos 
do dedo. Analfticamente, destacaban: anemia do 
2 .920.000 hematfes, 8'9 gr^ de hemoglobina y 26'^ de 
bernatocr i to ; loucocitosis de I3 .20O; VSG de 50 a la 
primera hora; glucemia basai de 124 mgr#; bit irrubine- 
mia directa de l'6 mgr#, indirecte de 0'9 mgr#; fosfa- 
tasa alcalina de I0'4 u. Ilodansky; GOT 215 m.u., GI’T 
IT5 m.u. y LDH 437 m.u.; retenclAn de bromosuIfota 1of- 
na de 8'6# -efoctuada al descender la bilirrubinemia-. 
No mostraba h i pe r gammaglobulinemia.
La infecclAn bronquial fue contre 1ada con an t ibi A11 - 
ces; la anémia con transfusiAn sangufnea y se indicA 
un rAgimen hepatoprotector. TApicamente se aplicaron 
corticoidos eu cura oclusiva.
Tres meses mAs tarde, habfa mejorado notablemonte 
siendo dado de alta. La cifra de leucocitos do scend i A 
a 5.700 con 22 linfocitos y 5 eosinAfilos. Tampoco 30 
demostraron cAlulas de SAzary en sangre perifArica. 
Persistfan los signes analfticos indicadores de una 
hepatopatfa en ovoluciAn. El cuadro cutAiieo estaba ca­
si resuelto.
Durante este ingreso se realizaron otras dos biop- 
sias cutAneas y un tercer medulograma esternal:
Di^pa^ia 2;n2 %. 4.82" do piano de extensiAn del ante­
brazo izquierdo -eritrodermia-: Esta biopsia mostrA 
una hlstologfa idAntica a la primera -n* 6.278-, salvo 
por un inflltrado mAs denso en dermis superficial que 
ITegaba a constituir una banda en fntimo contacte con 
la epidermis.
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Bic»pjBia 22"2 J.'S7§.~ do niejill.a derecha -eritroder­
mia-: Hlstologfa super ponib le a la anterior -ii9 7 .438- 
diferenciAndola Anicamente, una degeneraciAn basAfila 
de la dermis.
Tercer medulograma esternal: Sorie roja deprimida y 
morfolAgicamente normal. Evidente desviaciAn izquierda 
de la serle granulocftica. Sistema reticulohistiocita- 
rio normal. MAdula do tipo reactive.
La Altima referencia quo poseemos de este pacionte, 
data do junio do 1 .972, on quo nos visitA en rAgimen 
do consulta. Se encontraba on situaciAn astable.
Comentarlo: A los 56 anos de edad, ingresA en nues­
tro servicio por presentar una eritrodermia de instau- 
raciAn rApida, con adenopatfas y esplenomegalia. La 
hlstologfa mostrA una ME. Los contrôles de sangre pe­
rifArica durante cinco aflos y medio, no demostraron 
cAlulas de SAzary. En repetidos medulogramas sAlo so 
observA una infiltraciAn linfoidea reactiva. Se trata, 
por lo tanto, de una MF de comienzo eritrodArmico u 
"hombre rojo de Hallopeau". El tratamiento con este- 
rqides y cltostAticos consiguiA hacer itivoluclonar el 
cuadro, pero recidivA de nuevo, si bien, no se mantuvo 
de forma prolongada la misma medicaclAn, en parte por 
ocasionar dopresiones hemAticas.
CASO N9 6
D. C. G. -H* nS 812-, varAn de 6l afios, casado, dc
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profosiAn agrlcultor, natural y cnn domicillo on ID I 
Hoblodo -Albacoto-.
Ingresado on nuestro servicio dosilo ol I] de abril 
de 1.967 hasta el 4 de Julio do 1.967, desde ol 28 do 
septlembre de I .967 hasta el 17 do febrero do I.968, 
desde el 24 de abril de I .968 hasta el 22 do mayo de
1 .968, desde el I4 do octubro do 1.968 hasta cl I4 do 
diciembre de I .968 y desde ol 20 do febrero do I .969 
hasta el 3 de septlembre do I.969.
Antecedentes Familiares; Padre falleciA a los 86 
anos en coma urAmico. Madre falleciA a los 43 anos do 
carbunco. De cuatro hermanos, uno falleciA al poco do 
nacer y otro padecfa epilepsia.
Antecedentes Personales: Desde los I7 anos, crisis 
bronqulales asmatlformes.
Historia Clfnica: Tres anos antes de su primer In­
greso, le aparecieron unas lesiones urticariformes, 
pruriginosas, de corta dnraciAn y distribuciAti irregu­
lar, quo se Bucodfan en brotos. Tratado con antlhista- 
mftiicos y corticoïdes por vfa general, ol cuadro cediA 
on unos cuatro meses. Dos meses mAs tarde, comenzA con 
prurito intense generalizado do predominio nocturne. 
Al poco tiempo, le aparecieron unas lesiones eritoma- 
tovio1Aceas en regiones glAtoas, desde donde se gene - 
ralizaron a toda la superficie cutAnea. En mayo do 
1 .965, se desarrollA en piano anterior del torcio me­
dio do la pierna Izquierda, una tumoraciAn parduzca 
quo so ulcerA. Posteriormente, nuevos tumores fueron 
aparociendo on diversos puntos del tegumento. Diveisos 
tratamlentos con corticoïdes y antihistamfnicos, no 
mejoraron el prurito, ni detuvieron el progroso do la
-  9 2
enformedad.
ExploraciAn; Prosentaba unas plaças de coloraciAn 
eritematosa o parduzca, infiltradas, confluantes, en 
nAmero tan elevado que llegaban a cubrir casi toda la 
superficie cutAnea, pero dejaban pequenas Areas bien 
delimitadas de piel de aspecto normal -fig 21-, Estas 
lesiones mostraban una superficie flnamente descamati- 
va u, ocasionaimente, erosionada y cubierta de costras. 
La intensa infiltraciAn do algunas lesiones, pormitfa 
calificarlas de plaças tumorales. TambiAn existfan al­
gunos tumores eritematosos, redondeados, do superficie 
lisa y consistencia dura, irregularmente distr Ibufdos. 
Los do mayor tamano, 3 a 5 cm de dimensiones, situados 
en la pierna izquierda, so hablan ulcerado. Otros se 
localizaban en la mejllla Izquierda, regiAn occipital 
y dorso de la mufleca izquierda. Adenopatfas de pequofio 
tamano, duras, rodaderas e indoloras, retrooccipitales, 
submandibulares, axilares e inguinales; una do mayor 
tamano, 3 * 4  cm, on axila izquierda. El resto de la 
exploraciAn general, mostrA un tArax enfisematoso, con 
disminuciAu del murmullo vesicular y sibilancias en 
ambas bases. Tones cardiacos algo apagados. Hepatome- 
galia de tres traveses de dodo, de borde lise e indo­
lore. No esplenomegalia.
Exploraciones complementarlas ;
Hematfes 4.450.000; Hemoglobina I3'l gr#.
Leucocitos 4.400: P-57, C-8, L-33 y M-2.
VSG 6 a la primera hora.
Glucemia y urea normales.
Protefnas totales 7 gr#: AlbAmina j'8, alfaI O '5, 
alfa2 0'8, beta I y garamaglobulinas 0'9.
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AnAlisis sistemAtico de orina dentro de limites norma- 
les.
Dadiograffa rie tArax: VoJnmlnosa adenopatfa liiliar iz­
quierda .
Biopsia 21"2 A"A32" Be tumor en piano de extenalAn 
del brazo izquierdo:
Epidermis: Ligera lliperqueratosis parcialment.e para- 
queratAsica. Exocitosis de algunas cAlulas micAsicas 
de mediano y gran tamano.
Dermis: Destacaba una intensa proliferaclAit celular 
en dermis media, que se continuaba liacia dermis super­
ficial y profunda con una InfiltraciAn coda vez menos 
importante, quedando una franja subepidArmica rospeta- 
da. Exocitosis folicular similar a la epidArmlca. No 
se apreciA mucinosis folicular. Citologfa: Constitufan 
la pro 11feraciAn, cAlulas micAsicas de pequeüo, média­
ne y gran tamano. Escasos linfocitos normales y mayor 
nAmero de histiocitos.
Tratamiento: AplicaciAn tApica de corticoïdes. Ci - 
clofosfamida -GENOXAL-, 200 mgr diarios, y, pos te r1 or - 
mente, clorambucil -LEUKEI1AN-.
EvoluciAn: Los citostAticos favorecieron la apa:i- 
ciAn de una f o runculo si s que fue controlada con ai: I i - 
biAticos. AdemAs, la clclofosfamida ocasionA alopecia 
difusa y hematuria réversibles.
En Julio do I .967, a los tres meses de su ingreso, 
fue dado de alta habiendo disminuido ol tamaflo do los 
tumores y la infiltraciAn de las plaças, y desaparocl- 
do el prurito.
Contrôles posteriores: El pacionte ostuvo ingresado 
en otras cuatro ocasiones:
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En noviombre de I .967 habfa recldivado el prurito y 
prosentaba nuevos tumores; algunos, de pequeno tamano, 
en regiAn par ie to temporal izquierda, reglAn zlgomAtica 
derecha y cara externa del muslo derecho, y otro do 
mayor tamano -3 x 3 cm- y lobulado, en piano antoroex- 
torno do la pierna derecha.
Bi^p^ia ^n2 A  Be tumor on la pierna izquierda:
Epidermis: Marcada a trof ia opidArmica. No exocito­
sis.
Dermis: Franja subepidArmica en la que exist fa una 
gran vasodilataclAn y en la quo no se observaba infil- 
trado alguno. Inmediatamente por debajo do esta fran­
ja, intonsa proliforaclAn que ocupaba toda la dermis 
-fig 23-. En esta proliferaciAn, no se diforenciaba 
anexo alguno. Citologfa: Constitufan esta prolifera­
ciAn, cAlulas micAsicas de gran tamano muy desdiferen- 
ciadas -fig 24 y 25-.
So radiA el tumor senalado en la pierna derecha;
D, T. 600 rads, on tres sesiones de 200 rads a in ter - 
valos do cuatro dfas -Kv 50, D. F . P. I5 cm-. Se con­
siguiA su resoluclAn. Por vfa general so administraron 
20 mg diarios de prednisona y 50 de clclofosfamida. 
Habiendo mejorado, fue dado do alta en febrero do
1 .968, indicAndosele continuar con clclofosfamida a 
igual dosis.
En octubre do I .968 roingresA por agravaclAn del 
cuadro cutAnoo. Habfa sufrido un brote generalizado de 
plaças er itematoescamosas, redondoadas, confluentes, 
mAs numerosas on abdomen y extr emidade.e infer lores. 
Estas lesiones estaban muy infiltradas, algunas ofre- 
clondo un aspecto tumoral. Referfa prurito intenso.
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Las detormlnacionoB analfticas no variaron signiflca- 
tivamento respocto del primer ingreso. So realizaron 
dos nuevas blopslas;
Biopsia A  23^- de plaça on piano do flexiAn do 1
muslo derecho;
Epidermis: Algunas costras en superficie. Ilipnrque- 
ratosis con Areas de paraquoratosis. Acantosis. Exoci­
tosis de cAlulas micAsicas de mediano y gran tamano on 
microabcesos de Pautrier y tambiAn do forma salpicada. 
Algunos microabcesos inelufan eosinAfilos y poliniorfo- 
nucloares.
Dermis: Inflltrado on banda superficial contactaiiflo 
estrechamente con la epidermis. MAs profundamente, 11-
geros infiltrados perivasculares y perifolicularcs. 
Exocitosis folicular salpicada de cAlulas micAsicas.
No mucinosis folicular apreciable. Citologfa: Consti­
tufan los infiltrados, linfocitos normales, histioci­
tos, eosinAfilos, numorosos polimorfonucleares y , so­
bre todo, cAlulas micAsicas de poqueno, mediano y gran 
tamano.
^i^p^ia 22"2 Be plaça en piano de flexiAn del
brazo Izquierdo;
Epidermis: Presoncia de microabcesos de I’antrior
constituldos por cAlulas micAsicas de mediano y gran 
tamano -fig 22-,
Dermis: Inflltrado en banda superficial que contac- 
taba con la epidermis. Algunos microabcesos de Pau­
trier a nivel de los folfculos pilosebAceos, similares 
a los epidArmicos, pero de menor tamano. No mucinosis 
folicular apreciable. Citologfa: El inflltrado en ban­
da estaba formado por escasos linfocitos normales.
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histiocitos y cdlulas micdaicas de pequeho, mediano y 
algunas de gran tamano, Melandfagos on dermis superfi­
cial .
Se continué tratamiento coti ciclofosfamida, aumeii- 
tando la dosis diaria a 1 0 0  ing, se administraron atitl- 
histamlnicos y se aplicaron cremas de corticoidos. ICI 
pacionte mejord y fue dado de alta en diciembre de 
1,968, indicàndosele continuar con clclofosfamida y 
cor ticosterona tdpica.
En febrero de 1,969 ingres 6 por dltima vez proseu- 
tando en pianos anteriores de musics y pleriias, varias 
lesiones tumorales, r o J o v i o l A c e a s , r e d o n d o a d a s , de 2 a 
^ cm de dimensiones, algunas erosionadas, con secre- 
ci 6 n serohemâtica o cubiertas de costras. En el resto 
de Ja superficie cutdnea, persistfan las plaças infil­
tradas descritas ante ri or mente . El prurito se liabia 
i ntens i f i c a d o . Se suspondiô la ciclofosfamida y se 
i n ici6 la administracidn de 1 0 0  mg diarios de p-N^-me- 
til-hidrazinome t i1—N-i sopropi1-benzamida -NATtfLAN-, 20 
mg diarios de metll prednisolona, banos de pormaugaria- 
to potdsico al 1/20.000 y aplicaci 6 n en las lesiones 
de crema de valorato de be tame tasona al 0 'l% en cura 
oclusiva, asf como de pomada de f lu or our aci lo bti los 
infiltrados de carÂcter tumoral. En septlembre de 
l'969; habfa evoluclonado favorablemeîite, con mejorfa 
de las lesiones, por lo que fue dado de alta.
No tenemos referencias de contrôles posteriores.
Comentarlo : Progresivamente fueron aparecienrîo p l a ­
ças eri tematoe sc a m o s a s , cada vez mâs i n f i l t r a d a s , Jle- 
gaiido algunas a adquirir carÀcter tumoral. El primer 
tumor se desarrolI6 al ano de iniciarse el proceso.
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Los üatos de la exploraciAn permitcn sospechar que la 
enfermedad ya habfa sobropasado la barrera cntAnoa, 
pero, este hecho, no se obJetlvlzA. La hlstologfa con- 
flrmA lo que clfnicamente se apreciaba como una MF. Kii 
las dos blopslas de plaças, el Inflltrado en banda su­
perficial contactaba con la epidermis y esta aparecfa 
Itivadida por microabcesos de Pautrlrr; mlentras que on 
las dos blopslas de tumores, la proIlferaclAn respeta- 
ba una franja subepidArmica y la exocitosis epidArmlca 
era Inexistante o sAlo de algunas cAlnias micAsicas 
alsladas. Las mejorfas observadas con los corticoïdes 
y cltostAticos fueron parclales y de duraclAn limlta- 
da. Dosis radioterApicas tan bajns como de 6oo rads 
resolvloron los tumores.
CASO N* 7
A. P. M. -H* nS 1 .092-, varAn de 16 anos, soltero, 
de profeslAn estudlante, natural de Madrid y con domi­
cilie en Albacete.
I ngresado en nuestro servicio desde el 2 de n o v i o m ­
bre de 1.968 h a s t a  el 30 de diclembre de 1 . 968 y rlosde 
el 2 0 de enoro de I.969 hasta el 31 de mayo do 1.909.
A n t e c e d e n t e s  F a m i l i a r e s ; Ambos progenitoros y sleto 
hermanos v i v f a n  sanos.
Antecedentes Personales; Enfermedades proplas de la 
Infancla.
lllstorla C l f n i c a ; Cuatro anos antes de su Ingreso, 
lo aparecieron en la espalda, unas lesiones
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er ItomatoGscnniosae , prur Iginosas , de pequeiio tamano , 
quo fueron aumentando en nAmero y extensiAn, confln- 
yendo, y terminando por configurer una eritrodermia on 
el transcurso de quince dfas. Fue tratado durante un 
ano con medicaclAn tApica y general que no pudo espo- 
clflcar, mejorando considerablemente, pero perslstlnu­
de lesiones en codes y rodlllas. Dos anos antes do sor 
aslstldo on nuestro servicio, estuvo Ingresado en ol 
Hospital de San Juan de Dios, donde, con nn tratamien­
to que tampoco recordaba, llegaron a desaparecer todas 
las lesiones,'pero, a los sels meses de haber sido da­
do de alta, tuvo que sor Ingresado de nuevo por otra 
récidiva, permaneclendo hospital1zado en esta ocasiAn 
durante sels meses y , peso a un tratamiento con corti­
coïdes, no se conslgulA una curaclAii compléta. Segiii- 
damente, estuvo en un balnearlo -FuentopodrIda- donde 
experimentA una notable mejorfa. Posteriormente, el 
Anico tratamiento reallzado conslstlA en la aplicaciAn 
de vasellna y lanollna para evltar la tlrantez y for­
maclAn de grietas.
ExploraciAn: Presentaba una eritrodermia que In tore- 
saba toda la superficie cutAnea, con abundante desca- 
maclAn tamblAn genorallzada, aunque mAs lutensa on las 
manos y en los pianos de extenslAu do antebrazos y ro­
dlllas, La piel se mostraba reseca al tacto. Fn las 
unas de los dados de manos y pios, se apreciaban do - 
preslones puntlformes y ostrfas transversales. Adeno­
patfas inguinales duras, rodaderas e Indoloras. Algu­
nas adenopatfas tamblAn en axilas. No organomegallas 
nl otras alteraciones en el resto de la exploraciAn 
salvo una taqulcardla.
-  -
Exploracloiios complemeiitar ias :
Jlematfos 5 .t)OO.OOOj flemogJobliia T ' J ' 9 c r r : llematocrr to 
1*8%.
Leuoocltos 6 .5 0 b! 0 -7 1 , C - 2 , 1,-2 2 , IC-I, It-I y M-'). 
Plaquetaa 2 ^0 .0 0 0 .
VS(Î 5 a la primera hora.
G l u c o m i a  y u r e a  normales.
AnXli I a sistemdtico do orina doritro do l imites iiorma-
1 II otras doterminaclonoa, 7.200 a 12.500 lencocitos, 
con 21 a Uj 1 infoci tos y O a 3 eosiiii5f'i 1 os.
üi^p^ia j^n2 do espalda -or i tr ode r m l a - :
Epidermis! Acantosls. libera oxocitosls salpicada do 
c6lulas m i c 6slcas pequofiaa.
Dormis : Inf iltrado en banda superficial coiitactando 
ostrechamonto con la epidermis. M 4 s p r o f u n d a m o n t o , 
discretes i n f i 1 trades p e r i v a s c u l a r e s . No so difoteu- 
ciaron estructuras foliculares. C 1 to 1oR fa : Coiistitulau 
1 os I n f i 1t r a d e s , 1 infoci tes normales, histiocitos y 
n u m e r osas c6lulas mic6slcas p e q u o n a s .
I’rimer medulograma esternal -noviembre do I . 0 6 8 -: 
Gelularidad global aumeiitada. Megacar loci tos on cnaii- 
tla superior a la normal on todos sus os tad f os niailura- 
tivos. Series granulooltica y roja con évidents lilpor- 
plasia y mar c a d a  tendencla inmadur a de la bl aiica. Ili- 
perplasla del sistema r e t i c u l o h i s t l o c l t a r i o , pero sin 
signes évidentes de displasia. Marcada dismliniclAn do 
hiorro en les doprfsitos. Lo mâs 1 lamativo ora la gran 
i n f i 1tracidn de pequeiios 1 infoci t e s . En otros campes, 
exist! an elementos m 4 s inmadur o s , rocortlando a los 
p r o l i n f o c i t o s . Este cuadro, aconsejaba pn ster lores
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revislonea homatol<5gicas por poder tratarse do una Ea­
se preleuc(5tlca.
Sogundo medulograma esternal -dlciembre do 1 .9 6 8 -: 
Similar al precedents.
R adiografla de t<5rax! Refuorzo do la trama bronquial. 
E. C, G. normal.
) losticado de eritrodermia psoriâsica, se p r o s ­
er lbl 6 el siguiente tratamionto:
TratomI onto ; Aplicacltfn t6 plca en cura oclusiva de 
c ' - acet 6 nido de fluocinolona al O '0251& y de va-
1 de be tame tasona al O'I^. Ace ite de enebro on
je Io cabelludo. A d m i n i s t r a c l 6n oral de 2 ' 5  mg diarios 
de 4 —a m i n o - N I O —m o til-ptoroilglut^mico -METIIOTREKATE-.
E v o l u c i 6 n : Gran mejorfa, siendo dado de alta a las 
ocho semanas de su ingreso.
Contrôles P o s t e r i o r e s : Très semanas m 4 s t a r d e , fue 
de nuevo ingresado por récidiva de la eritrodeimla cori 
des c a m a c i 6 n en grandes laminas. Las de berminacloues 
analiticas en sangre y  orina no se diferonciaroii de 
las a n t e r l o r e s .
Tercer m e d u l o g r a m a  esternal -febrero de I.969-! N o ­
table reg r e s i 6 n de la infiltracirfn linfoidea observa­
ble en los medulogramas precedentss . lucremento de la 
serie blanca de cardcter réactive.
En sangre perif^rlca, la cifra de fosfatasa al cal itia 
en los leucocitos -4 2 /4oO- no era significativa.
Tratado de nuevo con corticoïdes en cura oclusiva y 
admlnistr^ndose e 1 mismo citost 4 tico -METHOTREXATE- a 
igual d o s i s , ademds de 1 0 mg diarios de prednisona y 
1 0 0  mg diarios de dlamlno-dimotil-sulfona, se obsorva- 
ron mejorias y a g r a v a c i o n e s . En mayo de 1 .969 Tue dado
- toi. -
do alta en faso estacionai ia. So Je indicé coiiiiiiiiar 
con npllcaci^n de vaselJna y révision a los très m è ­
nes.
No tonemos referoncJas de contiolos pos I e r i o r e s ,
Comentarlo ! J’acleiito, qno ya durante la adolesnen- 
cla, désarroi 1(5 una er J trodormia -nupono e 1 case de 
comJenzo m 4 s precoz de esta serie-. ICI cnadr o se ins­
tauré en el transcurso de quince d fa s , a partir do 
plaças e r itorna t o e s c a m o s a s , que fneron oxtondi éndoso y 
haciéndose confluentes. Se acompaiiaba de .ado n opa l: f a s 
axi 1 ares e inguinales, ciiya poaible ospec ific idad se 
de s c o n o c e , al no babor sido biopsiadas. T.as deterini- 
naci ones anal!ticas ofectuadas, se encont r a b a n  flentro 
de limites normales, salvo una inflltracién modular 
de c.arécter liiifoldeo, al pare cer reactiva. E n  niuf’t'ni 
momonto, se obsorvarou célnlas de Sézary on saïq’re 
por ifér i c a . Se establecié el diagnéstico erré une do 
eritrodermia psoriésica, a u n q n e , en la biopsi a en té- 
no a realizada, podia apreclarse una exoci tosi s opi- 
dérmica de oélu las micésicas, junto a un i n fi 1 t r ado 
dérmico on b a nda superficial, constituido por estas 
c é l u l a s . Con la adminlstracién de corticoïdes y c i - 
t o s t é t i c o s , énlcamente expérimenté m e j o r !as d m  roj ta 
duraci én. Se t r a t a , a nues tr o Julcio, de una fME o r i - 
trodérnilca u "hombre rojo" de IIALLOI’I'.M l. l'os lier lores 
contrôles de sangre perifér ica, quizés linbier.an pn r - 
ml tide cal ificarlo de S S .
- 102
CASO N9 8
E. T. R. -Il* ri? 1.357-, varén de yU aiïos, vludo, que 
trabajé en una industria de munlcién, natural y veciiio 
de Tomelloso -Ciudad Real-.
Ingresado on nuestro serviclo degde el 10 de noviem­
bre de 1.969 Iiasta el 18 de dlclembre de 1 .969 y destin 
el 2 de febrero de 1.970 liasta el I7 de abrii de
1 .970 .
Antecedentes Famlllares: Anibos progenltores falJe- 
cleron a edad avanzada, desconoclendo la causa. De dos 
hormanas, una fallecié no determlnéndoae la causa, 
otra vlvla sana. Très hljos vlvlaii sanos.
Antecedentes Per sonales: No refor fa enformedati algii- 
na salvo las propias de la infancia.
lllstorla Clfnicai En Julio de I.969, cuatro me ses 
antes de su primer ingreso, comenzé con prurito en las 
cuatro extremidades y posterior aparicién de lesiones 
eritematoescamosas. Més tarde, las lesiones se genera- 
lizaron y confluyeron liasta conflgurar una eritrodnr- 
mia. Acusé, e n tonce s , sensaciones interisas do frfo.
Exploraclén: Presontaba una eritrodermia, con desca- 
macién en grandes léminas, que formaba como unos estu- 
clies en los pies. Lesiones de rascado on toblllos.
Sur COS transversales en las uîias de los dedos de las 
manos. Algunas adenopatfas submentonlanas, de poqueflo 
tamauo, duras e indoloras. No hopato ni esplenomega- 
lia. Reste de la exploracién general sin otras altora- 
cione s.
Exploraciones Complementarias ; 
llem.atfes 4.260.000} Hemog I obiria 13
- 10 3
Leucocitos 1 3 . 200 : I’-52, C-T, nio tain i e I o c i to s 1, 1,-44 y 
M-2,
Plaquetan 200.000.
V?' la prlmora hora.
' I icemia y urea normal on.
/DHL y FTA-ABS negativon.
Allé lists nlstemétlco do orina den tr n do Ifmitcn noriiia- 
10 s.
Kn otras d e t e r minacionen, 9.000 y 8.700 Ieucoc i t o n , 
con 36 y 23 linfocitog re spec t ivnmen to . Kn niiigilii mn- 
mento, go demostraron c é 1111 as do Sézary en sangre p e - 
r ifér i c a .
Dl^p^ia ^n 2  2 -^^8- de piano de flexién rie I lu azii i z- 
quiordo -eritrodermia-!
Epidermis: Algunas centras en superficie. Acan tosi n 
dlscreta. Alsladas células micésicas de peqiieiio y me - 
dlano tamaiïo en exocltosis.
Dermis! Inf i1 trado en dermlg superficial, con ten­
de n c i a a consti tuir una banda. Eu dermis medi a , iiifi I - 
tradog pe r i f oIi eulares y pe rivasculares. Exocltosis 
folicular de algunas células micésicas, similar .a la 
epldérmica. No mucinosis folicular. C i tu 1ogfa ! Cous i i- 
tuf an los infi Itrados, 1 iiifoci tos <lo aspecto noiiiial, 
h i s t i o c i t o s , algunos p o 1i m o t f o n u c 1earen y, fundnmen- 
talraont.e, células micésicas de p o q u o u o , morliano y a l ­
gunas de gran t a m a u o . Prosencla de me Ianéfagos.
Bicip^ia 2  ' de pi e 1 del abdomen -eritioiler-
mia- :
Epidermis: Similar a la biopsia anterior, per o , ai'iii, 
con monor exocltosis.
Dormis: Similar a la biopsia anterior, pero si 11
I()4
apreciarse células micésicas de gran tamaiïo.
Mndulograma esternal: Citologfa medular, salvo por 
un llgero incremento de la serie roja, dentro de limi­
tes normales.
Tratamlento: Apllcacién tépica de una crema de ace - 
ténldo de fluocinolona al 0'025^. Prednisona, 30 mg 
diarios por via oral.
Evolucién: A la semana de iniciado el tratamlento, 
expérimenté una gran mejor fa. Durante su ingreso, se 
désarroilaron nuevas lesiones eritematoescamosas, de 
diverse tamaiïo. En diciembre de 1.969, fue dado de al­
ta, Indieéndosele continuar con prednisona a igual do­
sis.
Contrôles Posteriores; Dos me se s més tarde, relngre — 
sé con brOte eritrodérmico, descamacién en grandes lé- 
mlnas y fiebre. No habfa seguido el tratamlento pres­
crite. Analfticamente, se régi stré una glucosurla die - 
creta y curva de glucemia tras sobrecarga patolégica.
Bio^p^ia pie 1 a nivel de la regién pec­
toral dorecha -eritrodermia-: Histologfa superpotilble 
a la primera biopsia -n@ 7.348- en todos los aspectos. 
Sin embargo, ol infi1trado en dermis superficial era 
més intonso, llogando a constituir una banda continua, 
y, en este infiltrado, se observaron més poliniorfouu- 
cloares que en la histologfa a que se haco referenda.
Este nuevo brote, respondié también a la admlnlstra- 
cién de prednisona, siendo dado de alta con una dosis 
diaria de 15 mg por vfa oral.
Comentario: Como el caso anterior, la revislén de 
las biopsias cuténeas, permits conslderar este caso 
una MF de comienzo eritrodérmico o forma de HALLOPEAU-
L0 5  -
-J3ESNIER, La ausencla de células do Sézary eu sangre 
periférica, durante el tiempo en que el pao i ente e s tu- 
vo bajo control, implde la califlcacién do un S R . Se 
repite, una vez més, la normalidad de I medulograma os- 
ternal. Se obtuvo una respuesta aceptablo con los cor­
ticoïdes, pero con récidivas al suspender 1 os .
CASO Ng 9
A. A. P, -II* nS I.6II-, varén do 65 afin s , casailo, de 
profesién agricultor, natural y con domicilie ou AIme- 
dilla -Ciudad Real-.
Ingresado en nuestro servicio desde el 8 de agosto 
de 1.970 hasta el 3I de agosto de 1 .970, desde ol 22 
de soptiembre de 1.970 hasta ol II de octubre de 1.970 
y desde el 15 de enero de I.97I hasta ol 19 de febrero 
de I.97I.
Antecedentes Familiares: Ambos progenltores falle- 
cieron, no pudiendo precisar la causa. Pe ocho horma- 
nos, très fallecieron: de clrrosis hepética, sarcoma y 
posible septicemia. Très hljos vivfan sanos.
Antecedentes Personale s : No referfa otras enfermeda- 
des que las propias de la infancia.
lllstoria Clfnica: En junio de 1 .970, dos me se s antes
de su primer ingreso, coraonzé con prurito generalIza- 
do, y, poco més tarde, le aparecioron unas losionos
eri tomatosas, ligeramente descamatlvas, de forma y di-
mensiones variables, que se fueron oxtendiendo por 
grau parte de la superficie cuténea. El proceso cursé
: r of>
sin fiobro, astenla, anorexia, n otro tipo tie afecta- 
cién del ostado general.
Exploracién: Presentaba de forma genera Ii zada, aim - 
qne con preforencia por pianos de extension de extre­
midades y espalda, unas lesiones oritomatosas, i n f i 1 - 
tradas, algo desoamativas, confluentes de forma quo 
llegaban a conflgurar cas! una eritrodermia. Entre las 
lesiones, quedaban intercaladas pequenas èreas de piol 
Sana. También se observaban, numerosas lesiones de 
ra; I..O. En el cue 1 lo, axllas e ingles, se palpaban 
algunas adenopatf as, las mayores tie dos o tr e s centf- 
metros de dimensiones, indoloras, rodaderas y , eu ge­
neral, duras, llepatomegalia do unos cuatro travoses do 
dedo. No esplenomogalia. En térax, refuerzo del sognn- 
tlo tono aértico y disminucién del mur mu 11 o vesicular. 
Resto de la oxploracién general sin otras alterneIti- 
ne s .
Exploraclones Complementarias: 
llematf es 4 .330.000; Henioglobina 13 ' 9 gr^; llematocri to 
39'4'^.
Leucocitos 10.800; P-53, C-5, L-I?, E-22 y M-3.
En otras determinaciones, persistfa la intensa eosi- 
nof1 1ia.
Plaquotas 240.000.
V S G  7 a la pri m e r a  hora.
Glucemia, urea, colesterina, protrombina, fosfatasa 
alcallna, GOT y GPT normales.
Protefnas totales 6 gr^: Albdmina 3 *6 5 , aifal 0 *3 2 , 
alfa2 0*59, beta 0 *63 y gamma g l o b u l I n a s  0 * 8 l .
VDRL, FTA-AllS, reacclones de Weimberg y Cassonl , y es- 
tudio parasltoléglco do heces, negatives.
J()7
Aiiéllsis slstemético de orina dentro de ifitiitos iiornin- 
3 es.
Uadlograffa de térax: Elongacién aértica.
Bi^p^ia ^n2 22^4^6_de^l_at^chlvo_d^l_servr^l^ de Ana- 
_tomfa Pa_to2 égl^a- de brazo derecho -eritrodermia-:
Epidermis: Exocltosis de aignnas céinlas micésicas 
de pequeiïo tamaiïo.
Permis: Infi1trados perivasculares en dormis super­
ficial. No se observaron Imégenes foliculares valora- 
bles. Citologfa: Constltufan los Irif11 trades, Jiufocl- 
tos de aspecto normal, histiocitos, uiimerosos eosiné- 
f i los y células micésicas de pequeiïo tamafïo. Algunos 
melanéfagos en dermis superficial.
Primer medulograma esternal -agosto de I.97O-: Buena 
ce luiaridad. Lo més llamatlvo, era una hiperplasia 
granuIocftica, con évidents ooslriofllla, fundamenta I- 
mente inmadura, sin rasgos de atipia. No células reti- 
cularos inmaduras.
Tratamlento: Antihistamfnicos por vfa oral. Aplica- 
cién tépica de una crema de fluocorteloua. Prednisona, 
15 mg diarios por vfa oral. Acide 4-amiiio-NlO-me tr 1- 
pterol1glutémico -METHOTREXATE-, gO mg parentera 1e s 
cada diez dfas.
Evolucién: A las très semanas de Iniciado el trata­
mionto, ol prurito habfa disminuido cousiderablomen te 
y las lesiones cuténeas casi habfan desaparecido, por 
lo que fue dado de alta.
Contrôles Posteriores: A J as très semanas, reingresé 
para control. Persistfa el prurito, pero, las lesiones 
cuténeas, continuaban en franca mej or fa. Analf ti camen- 
te, el énico dato relevante, era una oosinofilia de 9 -
■J08 -
En enero do 1 .971, Ingresé por liltima vez. l’resonta- 
ba una récidiva del cuadro cuténoo. En sangre porifé- 
rlca, ademés de porslstir la eoslnofilia, se observé 
una célula de Sézary por cada 200 leucocitos.
Diops^ia j-n^ §.-£,5^- de regién e scapular izqulerda 
-eritrodermia-:
Epidermis: Algunas costras en superficie. Atrofia 
discrets. Exocltosis de células micésicas de pequeno y 
mediano tamauo, con tendencia a agruparse en mlcroat)- 
ceSOS, llogando algunos a constitulrse.
Dormis: Infiltrado en banda superficial, con tac tando 
estrecliamente con la epidermis. En dermis media, in- 
filtrados per1vasculares y perianexiales. Exocltosis 
folicular salpicada. No se aprecié mucinosis folicn- 
1ar. Citologfa: Constitufan los infil trades, llnfocl- 
tos de aspecto normal, histiocitos y numerosas células 
micésicas de pequefto y mediano tamauo. Mitosis aisia- 
das. En dermis superficial, también se observaron me- 
1anéfagos y numerosos polimorfonucleares.
Segundo medulograma esternal -enero de 1 .971-: Iles- 
pocto del anterior, destacaba una disminucién île la 
celularidad. Sistema reticu1ohistiocitario con iiifil- 
tracién linfoidea, y, en el centro de los grumes, u u- 
merosas células plasmétlcas. Moderada eoslnofilia. De- 
plecién de las series granulocftica y roja. MegacarIo- 
c i tos en némoro algo inferior al normal.
Se realizé tratamlento con una crema de ace ténido de 
fluocinolona al O'OT.%, Despué s de cinco semanas de 
hospitalizacién y hablendo mejorado, fue dado de al ta, 
indicéndosele continuar con el mismo corticoïde tépico.
No te nemos referencias de contrôles posteriores.
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Comentarlo: Presentaba este paciento, nria aintomato- 
logfa similar a la de algunos casos anterioros, ori- 
trodermia y adenopatfas palpables, que, Junto al tipo 
de infiltrado cuténeo, més demostrativo on la segunda 
biopsia -n® 8 .055- que en la primera, indica se trata 
de una MF en su variedad eritrodérmi ca. Utiedé slii dé­
finir la causa de la hepatomega1ia, pues no se prac- 
ticé biopsia hepética. Una célula de Sézary en sangre 
periférica por cada 200 leucocitos, no pnrmite ni fé­
rir no s a un S S . Es posible, que durante la evolucién 
ulterior de la enf ermmdad, aumentase el rn'imero de cé­
lulas de Sézary en sangre periférica -cuando se reali­
zé la éltima detorminacién, la evolucién era sé1o de 
ocho me se s-. En el medulograma, se aprecié una infil- 
tracién linfoidea sin atipias y una eoslnofilia, esta 
también presents en sangre periférica. La respuesta a 
citostéticos -METHOTREXATE- y esteroides, fue buena, 
aunque sin mejorfas duraderas; si bien el tratamionto 
fue discontinuo.
Por éltimo, sefialar, que un hermano del paciento ha­
bfa fallecido de un sarcoma. De acuerdo con la visién 
actual de los linfomas, pudiera, en realidad, tratorse 
de una proliferacién maligna de linfocitos.
CASO N® 10
M. M. M. -Il* n® 1.625-, varén de 62 ail os, soltero, 
sacerdote, natural de Canteleje -Segovia- y con demi - 
cilio en Madrid.
1 1 0  -
Ingresado en nuestro servicio desde el IO de septiem- 
bre de 1.970 hasta el 25 de septiembre de 1 ,970, desde 
ol 10 de Julio de 1,971 hasta el I6 de agosto de I .971 
y desde 12 de enero de 1.972 hasta el 25 de febrero de 
1.972.
Antecedentes Familiares: Ambos progenitores fallecle- 
ron, desconociendo la causa.
Antecedentes Personales: Orquitis calificada de ffmi- 
ca a los 27 afios. Diagnosticado de gastritis a los 35 
ahos. Hipoacusia desde los afios, atrlbulda a otoes- 
clerosis. Episodios récidivantes de enterocolitis entre 
los 4o y 42 afios. A los 5^ afios, extirpacién de carcino­
ma espinocelular de lengua, con toilette ganglionar 
submandibular y posterior radioterapla.
Historla Clfnicai En noviembre de 1.963, siete anos 
antes de eu primer ingreso, le apareoieron en ambos 
brazos, unas lesiones eritematoamarillentas, de centro 
més osouro, simulando hematomas en regresién, que le 
provocaban prurito intense de predomlnio nocturne. Es­
tas lesiones persistieron, al mismo tiempo que se aha- 
dié al cuadro, un eritema con fina descamacién que in­
ters saba todo el tronco, extremidades super iores e In­
fer ioros, y respetaba la cabeza, manos y pies. Aumenté 
el prurito, y, en ocasiones, el paciente tenfa sensa- 
cién de frfo intense. En los dos dltimos meses, el eri­
tema se extendié también a las locallzaciones en prln- 
cipio respetadas.
Exploracién: Presontaba una eritrodermia finamente 
descamativa, que afectaba a la superficie cuténea en su 
totalidad. Al tacto, la piel se apreclaba infiltrada, 
palpéndose como empastada, sobre todo en el piano
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anterior del térax y en la espalda. En el brazo dere­
cho , existf a una tuiiioraclén er 1 tematovio lécea, redon- 
deada, de unos dos centfmetros de diémetro, y de con- 
sistencia eléstlca. Hiperqueratosis plantar, con fi su­
ras a nivel de los taiones y caras de flexién de los 
dedos. Algunas adenopatfas, rodaderas, duras e indolo­
ras, en ambas axilas. El resto de la oxploracién, mos- 
traba las cicatrices operatorlas secundarlas al trata­
mionto del carcinoma de lengua. Algunos estertores en 
bases puImonare s . Hefuerzo del segundo tono aértico. No 
organomegalias abdominales.
Exploraclones Complementarlasî 
Hematfes 4.84o.OOO( Hemogloblna 15*8 gr%; Hematocrlto 
46*U?t.
Leucocitos 11.900: P-83, 0-7, L-5 y M-5.
Plaquotas 296.000.
VSG 23 a la primera hora.
Glucemia, urea, GOT y GPT normales.
VDHL y FTA-ABS negatives.
Anéllsis sistemético de orina dentro de limites norma­
les,
Kadiograffa de térax: Dilatacién aértica.
E. C. G.: Hemibloqueo anterior de rama izquierda.
Bi^p^ia n^_? piol de la espalda -eritroder­
mia- :
Epidermis: Acantosis. Algunas células micésicas de 
pequeiïo y mediano tamafïo en exocltosis salpicada.
Dermis: Fpcos de infiltracién en dermis superficial, 
sin llegar a constituir una banda continua. En dermis 
media, ligeros infiltrados perivaseulares y perianexia­
les . Exocltosis folicular similar a la epidérmica. No
d i b u o t e c a
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mucinosis folicular. Citologfa: Constltufan los infil­
trados, linfocitos do aspecto normal, histiocitos y cé­
lulas micésicas de pequeno y mediano tamafïo. En dermis 
superficial, algunos melanéfagos.
Bi^p^ia ^n2 2 - tumor en brazo derecho: Preson­
taba las mismas alteraciones histopatolégicas dermoepi- 
dérmicas que la biopsia anterior ; pero, ademés, ocupan- 
do dermis profunda e hipodormis, se apreclaba una pro- 
liferacién tumoral, a cuyo nivel, diflcilraente se d i f e- 
renciaban las estructuras normales. Citologfa: Consti- 
tufan esta proliferacién, numerosas células micésicas 
de mediano y gran taraaho, existiondo también, algunos 
linfocitos de aspecto normal, histiocitos, eosinéfilos 
y polimorfonucleares.
Primer medulograma esternal -noviembre de I .970-: No 
mostré alteraciones slgnificatlvas.
Tratamlento: Durante las dos semanas en que estuvo 
ingresado, se efectuaron apiJ.caciones tépicas de una 
crema de aceténido de fluocinolona al 0*025^ en cura 
oclusiva, y se administraron 100 mg diarios de clclo- 
fosfamlda -GENOXAL- por vfa oral. La hiperqueratosis 
plantar, se traté con vaselina salicflica, y las grio­
tas de esta localizaclén, con toques de nitrato de pla- 
ta.
Evolucién: Expérimenté una gran mejorfa. Al ser dado 
de alta, se le indicé continuar con apllcaciones tépi­
cas del mismo corticoïde, 10 mg diarios de prednisona 
por vfa oral y 25 mg semanales de écido N-amino-NIO-me- 
ti1-pteroiIglutémico -METHOTREXATE-.
Contrôles Posteriores; El paciente fue ingresado on 
otras dos ocasiones.
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En Julio de I.971, reingresé por récidiva do la ori- 
trodermia. Presentaba las mismas caracterfsticas que eu 
el primer Ingreso, pero, adomés, en el piano anterior 
do 1 térax y en el dorso de las manos, se liabfan désa­
rroi lado unos tumores vloléceos, redondeados, algunos 
mostrando el centre ulcerado. Analfticamente dostaca- 
ban, una leucocitosis de 24.500, con 77 pollmorfonu- 
cleares, 10 cayados, 8 linfocitos, 2 mie 1oci tos, 2 mo- 
tamielocltos y I eosinéfilo, y una VSG de 105 a la prl­
mora hora. No se encontraron células de Sézary en san­
gre periférica. Protefnas totales 8*4 grÿ: Albémlna 
4*32, alfai 0*37, alfa2 I, beta 1*15 y gammaglobulinas 
1*57-
Segundo medulograma esternal -Julio de 1 .971- : llnetia 
celularidad, eosinofilia y estfmulo del sistema inmniio- 
competente.
Se sustituyé el tratamlento indicado al paciente 
cuando fue dado de alta en su primer ingreso, y que 
cumplié correctaroente, por apllcacién en cura oclusiva 
de una crema de valerato de be tame tasona al O'i'^, y ad­
minlstracién parenteral diaria de 4o mg de motiIpredni- 
solona. Con este traiamiento, mojoré notablemente, lo 
que permitié dlsminuir la dosis de esteroldos, al ser 
dado de alta, cinco semanas més tarde.
En enero de 1 .972, éltimo ingreso, motivado por niieva 
récidiva de la eritrodermia y prurito Intenso. la cifra 
de leucocitos habfa descendido a 12.500 con 55 linfoci­
tos y 6 eosinéfilos. Tanipoco se demostraron cé lui as de 
sézary en sangre periférica.
Uiop^i^ _-n2 .8.^91- de pie 1 de la espalda -eritroder­
mia- s
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Epidermlî; Acentuada acantopapilorna tosis. Exocltosis 
de células micésicas de pequeflo, mediano y gran tamano , 
constituyendo tfpicos microabcesos le Earier-Pautrier.
Dermis: Intensa infiltracién de la dermis papllar, 
pero sin llegar a constituir una banda continua, aunque 
manifestaba tendencia a ello. Més profundamente, infil­
trados perivasculares y perianexial3S. Exocltosis foli­
cular de algunas células micésicas de diverse tamano.
No se aprecié mucinosis folicular. Ci tologia: Cons ti- 
tu£an los infiltrados, linfocitos de aspecto normal, 
histiocitos, algunos eosinéfilos y, predominantemente, 
células micésicas de pequeno, mediano y gran tamano.
Tercer medulograma esternal-enero de 1.972-: Abundan­
tes lagunas grasas. Gelularidad media con numerosos me- 
gacariocitos. Aumento de mioloblastos y promielocitos 
—inmadurez granulocftica-. Aumento de linfocitos y de 
células plasméticas -infi1tracién linfoidea de rolle- 
no-.
Se continué con apllcacién tépica do corticoïdes, y 
se admini etraron $ 0 mg diarios de a zaüiopriua -IMIIPEL- 
por vfa oral. El paciente empeoré progreslvame ite, fa- 
lleciendo al mes de este tercer ingreso. No se e fee tué 
necropsia.
Comentarlo: De nuevo, eritrodermia, adenopatfas, au- 
sencia de células de Sézary en sangre periférica, e 
histologfa cuténea compatible con MF. Ademés, este pa­
ciente, présenté hiperqueratosis plantar y, lo més des- 
tacable, desarrollé unos tumore a cuténeos por prolife- 
racién dermohipodérroica de células micésicas do mediano 
y gran tamaho, con presencla de eosinéfilos. Analftica- 
mente, existfa una leucocitosis, no debida a expresién
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loucéroica de proceso 1 Inf opr o lif e r a t j vo algiino. Inf i 1 - 
tracién linfoidea reactiva de la rnédnla, junto a eosi­
nofilia; esta también prosento en la sangre periférica. 
So administraron corticoïdes y diverses citostéticos, 
con beneficlos de cor ta dnracién.
CASO N ” II
A. L. A. -H» n® 25.701 de consulta externa-, varén de 
43 afios, casado, de profesién maestro nacional, natural 
y con doroicllio en Madrid.
Paciente asistido en nuestra consulta externa, duran­
te los me se s de octubre y noviembre de 1 .970.
Antecedentes Familiares: Padre fallecié do carcinoma 
bronquial. Madré fallecié de carcinoma nier i no . Cuatro 
bermanos y dos liijos Vivian sanos.
Antecedentes Personales: Glomeru1onefritis en la pu- 
bertad. Apendicectomia a los 20 aiios. Hepatitis infe- 
ciosa a los 21 afios.
Historia Clfnica: En agosto de I.97G, dos mesos antes 
de acudlr a nuestra consulta, lo aparecié on regién in- 
terglétea, una lesién eritematosa, muy pruriginosa. lié- 
pidamente, y desde esta localizacién, ol proceso se go - 
neralizé a toda la superficie cuténea. Refer fa gran 
exudacién, que llogaba a niojar el pijama. Fue tratado 
con antihistamfnicos y corticoïdes por vfa gene:al , sin 
mejorfa destacable.
Exploracién: Presentaba una eritrodermia, que intore-
saba todo el tegumento a oxcepcién de la cara, con
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abundante descamacién e intensa exndacién. Se palpaliati 
algunas adenopatfas inguinales. No se apreolaron orga- 
nomogalias ni otras alteraoj ones. A pesar de lu impor­
tante del cuadro cuténeo, conservaba buen estado goiio- 
r al .
Exploraclones Complementarias!
Hematfes 5-360.000; Hemogloblna 17*8 gr^; Hematocrito
5h'9%.
Leucocitos 7-700: P-67 , C-7, L-20, E-2 y M-4.
Plaque tas 260.000.
VSG 7 a la primera hora.
Glucemia, urea, GOT y GPT normales.
Andlisis sistemético de orina dentro de ifroites norma­
les.
En otra determinacién, similar némero de leucocitos 
y linfocitos, pero 6 eosinéfilos.
Kadiograffa de térax normal.
Biopsia j-n2 2.'2J*2.~ flanco izquierdo -eritroder­
mia- ;
Epidermis : Ligera hiperqueratosis ortoqueratésica. 
Exocltosis salpicada de células micésicas do poquofio y 
mediano tamano.
Dormis: Infiltracién en banda superficial, que cou- 
tac taba con la epidermis. En dormis media, dlscretos 
infiltrados perivasculares. No exocltosis folicular va­
lor able . No mucinosis folicular. Citologfa; Coustitufan 
los infiltrados, linfocitos de aspecto normal, histlo- 
citos y , predominantemente, células micésicas de poque- 
no y mediano tamano. Presencla do melanéfagos en dermis 
superficial.
Medulograma o sternal : Gelularidad normal. Serie
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granu]ocftica liiporplésica, con ] igoro incromcnto do 
mioIoci tos, y refuerzo de la granuIacién. Zonas con au- 
mcn];o de eosinéfilos. Hiperplasia ro ja. Infil tracién 
linfoidea madura. Plasmocitosis tambLén madura. No for­
mas inmaduras. La infi1tracién ora por ]o tan to reacti­
va .
Tratamlento: Antihistamfnicos por vfa oral. Ho tame ta­
sona , un milfgramo dlarlo por vfa oral.
Evolucién: Se observé una mejorfa de J paciento.
No tenomos referencias de contrôles posteriores.
Comentarlo: Instauracién de una eritrodermia descama­
tiva con adenopatfas inguinales, en un varén de 4 3 
aiios. El sustrato hi stopatoléglco cuténeo, corresponde 
a una M F . El resto de las exploraclones complementa- 
rias, no descubre més alteraciones, que una discreta 
eoslnofilia medular y periférica, y una infiltracién 
réactiva de la médula. Se obtuvo cierta mejorfa con la 
adminlstracién de esteroldes. Considérâmes este caso, 
como una MF oritrodérmica. Posteriores contrôles, hu- 
biosen sido necesarlos, para despistar un SS .
CASO N" 12
T. C. M. -H* n® 1 .663-, varén de 55 aiios, casado, do
profesién e 1octric1sta, natural y con domici1i o en Car­
tagena -Murcia-.
Ingresado en nuestro servicio desde el 21 de octubre
do 1.970 hasta el 25 de mayo de 1.971-
Antecedentes Familiares: Padre fallecié de
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bronconoumotiia. Madré fallecié de accidente cerebrovas­
cular .
Antecedentes Personales: Nefrolltiasis con episodios 
célicos de repetlcién.
Historia Clfnica: Venticinco anos antes de su ingre­
so, le aparecieron en ambos antebrazos, unas plaças 
eritomatosas, que progresivamente se fueron extendiendo 
a toda la superficie cuténea. Estas lesiones no Je pro­
vocaban prurito. En los éltimos dos anos, se desarro- 
1laron en el tercio distal de la pierna izquierda, unos 
tumore s vloléceos, semiesféricos, que al alcanzar très 
o cuatro centfmetros de diémetro se ulceraron.
Exploracién; Presentaba por todo el tegumento, pero 
con preferencia por la espalda y reglones gléteas, 
grandes plaças erltematoescamosas, irroguJares, con­
fluentes, que llmitaban Islotes de piel sana. En las 
caras latérales de 1 cuello, abdomen, axilas e ingles, 
se dibujaba una red vascular y pigmentaria, sobre una 
piel con atrofia évidente. En tercio distal fie la pier- 
na izquierda, varios tumores, muy ulcerados, con restes 
necréticos. En piano anterior de la misma pierna, pe­
queno tumor eritematoso, redondeado, de consistenoia 
semidura -fig 26-. El vello axilar habfa desaparecido, 
y el pubiano era escaso. Pequenas adenopatfas duras y 
rodaderas, en axilas e ingles. No se palparon organomo- 
galias abdominales. El resto de la exploracién general, 
no descubrié otras alteraciones. El paciente mostraba 
buen estado general.
Exploraclones Complementarias;
Hematfes 4.300.000; Hemogloblna I I '4 gr'^; Hematocrlto 
39'S%.
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Leucocitos 4.000: l’-7I, C-3, L-2I, E-I y M-4.
Pi aque tas 200.000.
VSG 42 a la primera liora.
Glucemia, urea, protrombina, GOT, GPT, fosfatasa écida 
y fosfatasa al calina normales.
Protefnas totales 5*8 gr^: Albumina 3*68, alfal 0*29, 
a 1fa2 0*7, betal 0*29, beta2 0*l4 y gammaglobulinas 
0*7.
Discreta disminucién global de IgG, IgA e IgM.
VDRI. y FTA-ABS negatives.
Anéllsis sistemético de orina dentro de Ifmi tes norma­
les.
En otras determinaciones, 4.000 a 7.000 leucocitos 
con 25 a 4o linfocitos.
Kadiograffa de térax: Ensanchamiento médiastfnico , que 
se atribuyé a linfoma.
Bio^ps^ia ^n^ 2  2^.2" de plaça en piano de extensién del 
music derecho.
Epidermis: Hiperqueratosis con zonas de paraquorato- 
sis. Acantopapilomatosts. Exocltosis de algunas células 
micésicas de pequeiïo y mediano tamano.
Dermis: Infiltrado en banda superficial, en estr rcho 
contacto con la epidermis. Més profundamente, ligoros 
infiltrados perivasculares. No se observaron folfcnlos 
pilosebéceos. Citologfa: Constitufan los infiltrados, 
linfocitos de aspecto normal, histiocitos, células 
plasméticas y células micésicas de pequeno y mediano 
tamano. Melanéfagos en dormis superficial.
Bi^p^ia 2  2^A" de plaça en piano de flexién de la
pierna izquierda.
Epidermis; Hiperqueratosis con èreas de acentuada
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par aquerato si s . Acantopapilomatosis . I’equeiios mlcrorib- 
ce SOS do Pan trior, constituidos por células micésicas 
do mediano tamano. También, exocitosis de células micé­
sicas a i 81ad a s , sin former microabcesos.
Dormis : Intenso Infiltrado en dermis superficial que 
contactaba con la epidermis. En el resto de la dermis 
y parte superior de lâ hipodermis, infiltrados perivas­
cul are s y entre las fibras de colégona. No se v i suaii- 
zaron folfculo s pilosebéceos. Citologfa: Consti tufan 
los infiltrados, linfocitos de aspecto normal, liistio- 
citos, eosinéfilos, polimorfonucleares, céinlas pIasmé- 
ticas y células micésicas de pequeno y mediano tamano, 
estas en mayor némero y algunas en mitosis.
Dio^p^i^ 8 .1.82" de tumor en talén del pie izquier­
do :
Epidermis; Hiperqueratosis or toqueratés ica. No exoci­
tosis.
Dormis: Toda la dermis y parte superior de la liipo- 
dermls, incluldas en la biopsia, aparecfan comp ietamen- 
te infiltradas, por una intensa proliferacién celular. 
No se observaron fo1 feules pilosebéceos. Citologfa: la 
pro1 iferacién estaba cous ti tuIda, por células micésicas 
de pequeno y, sobre todo, mediano tamano, algunas on 
mitosis. Asimismo se apreciaron, linfocitos do aspecto 
normal, histiocitos y algunos polimorfonuc1eare s .
Bl^p^ia ^ .18^- de plaça en piano posterooxtorno
de la pierna izquierda:
Epidermis: Presencia de pequenos microabcesos de l’au- 
trier constituidos por células micésicas de mediano ta­
mano -fig 27-.
Dormis: Infiltrado en banda superficial en fn t imo
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contacto con la epidermis. En eI resto de la dormis, 
ligeros infiltrados perivascnlares. No se observaron 
foliculos pilosebéceos. Citologfa: Cens t i tu fan J os in­
filtrados, linfocitos de aspecto normal, histiocitos, 
algunos eosinéfilos y polimorfonncleares. y, sobre to­
do, células micésicas de pequeno, mediano y aignnas de 
gran tamano,
Medulograma esternal: Ilipoplasia con relleno por ele­
mentos de e stroma -en esta época, hab(a sido tratado 
con ci tos téticos y presentaba una lonoopenla de 2.400-.
T r a t a m l e n t o : Banos de pernianganato potésico al 
1/20.000. Antibiéticos tépicos en é 1 c o r a s . Cura oclu s i ­
va con una crema de aceténido de fluocinolona al O'OI^. 
Metilprednisolona, 4o mg diarios p a r e n t e r a l e s . Clclo- 
fosfamida -GENOXAL-, 2 0 0  mg diarios por vfa oral. t(a- 
d i o t e r a p i a  de dos élceras en piano anterior de la p ier­
na izquierda: D. T. por campo de I .4oo rads, en sesio- 
nes de 2 0 0  rads a dfas alternes -Kv 5 0 , 1). F. P. JO 
cm-; de dos plaças en piano anterior del térax: I». T. 
por campa de 2 0 0  r a d e , en sesién énica -Kv 4 3 , O . F. P. 
15 c m - ; y de una élcera en regién supramaleoIar externa 
derecha, que h i s t opatolégicamente correspond ié a un 
epi telioma sudorfparo: I). T. de 3 - 5 0 0  r a d s , en sosioiies 
de 500 rads a df as alternes -Kv 5 0 , I). F. P. I5 c m - .
Evolucién: Con este tratamlento, el paciente expéri­
menté una mejorfa destacable, curando las élceras. Ilay 
que senalar, una repercusién sobre el cuadro liemético 
por la ciclofosfamida -2.400 leucocitos y 80.000 pla­
que tas- -
Sin embargo, en raarzo de I.97I, présenté un epi sod i o 
febril, con tos, expectoracién hemoptoica ydisnea, sin
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cambios significatives en el hemograma, pero que radio- 
légicamento, correspond!a a una diseminaclén pulmonar 
del proceso, con numerosas imégenes nodularn s en ambos 
campos -fig 28-. La citologfa del esputo, evidencié la 
presencia de células micésicas de mediano y gran tamafïo 
-frotls n® 8.189, 8.194, 8.197, 8.220 y 8 .273, tefildos 
con Giomsa y Papanicolau-. De nuevo, se administré ci­
clofosfamida, a razén de 600 mg intravenosos una vez 
por semana. La afectacién pulmonar mejoré clfnica y ra- 
diolégicamente, y dejaron de observarse células micési­
cas en el esputo.
En mayo de I .971, sufrié otra agravacién, con reapa- 
ricién de todos los sfntomas y signos puImonare s , y ré­
cidiva de las élceras tumorales. Aunque se continué el 
tratamlento con ciclofosfamida, y se administreron bas- 
ta 200 mg diarios de metilprednisolona, ol paciente ya 
no mejoré, sine que comenzé con intensa astenia, anore­
xia, pérdida de unos 10 Kgr de peso, y disnea progresi- 
va, falleclendo de edema agudo de pulmén, al mes y me­
dio de manifesterse clfnicamente la particlpacién pul­
monar, y a los siete meses de su ingreso. No pudo prac- 
ticarse necropsia.
Comentarlo! Paciente con una MF, forma de ALlflERT, 
que acudié a nuestro servicio cuando la enfermedad te­
nfa venticinco afios de evolucién y se oncontraba en la 
fase tumoral. Destaca, la gran tendencia a ulcerarse, 
que mostraban los tumores de las plornas, simulando él­
ceras de otra etiologfa. El estudio hlstopatolégico, 
ofrecié muchos de los hallazgos que confIguran la MF: 
exocltosis de células micésicas, constituyendo mieroab- 
cesos de Pautr1er ; infiltracién dérmica en banda
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superficial, con algunos oosruéf i] os; pr o I 1 for ac ioiio s 
(lorniolilpodérmicas de células micésicas. I': I cstarlo ge­
neral, no se afecté hasta ol estadfo te rminal de la 
enfermedad, que se acompailé do una diseniiuaciéii ;>ii1nio- 
nar, con aparicién de células micésicas eu ol esputo. 
Respuesta pobre, por la cor ta duracién do las mojo- 
rfas, a citostéticos y estoroidos, y magniflca résolu- 
cién de las lesiones radiadas, incluldas las élceras 
tumorales. iPudleron los citostéticos y estoroidos, 
habor favorecido la d i seminacién de la oriformodail , so­
bre todo conslderando, que, por la repercusiéu liométi- 
ca, se administraron de forma discontinua?.
CASO N° 13
C, M. M. -IIS n® 2 ,092-, liombra de 36 afios, casada, 
ompleada en una industria de calzado, natural y con 
domicilio en Elche -Alicante-.
lugresada en nuestro servicio desde ol 9 de mayo de 
1.972 hasta el 26 de mayo de 1.972 y desde ol 26 de 
mayo de 1.975 hasta el 23 de Junio de 1.975.
Antecedentes Familiares; Padre fallecié eu acciden­
te. Madré, très bermanos y très hljos vivfaii sanos.
Antecedentes Personales; Amigdalectomizada a los 18 
afios por amlgdalitis de rope ti ci én. Padecfa varices on 
miembro inferior izquierdo. Dismenorrea ocasional.
Historia Clfnica: Diecisiete aiios antes do su ingro- 
so, comenzé con brotes do lesiones eri tema tovosiculo- 
sas ou manos y antebrazos, quo en unos dfas se segufan
r f
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de descamacidn y cnracidn de las lesiones. J)osde entan­
ces, y preferenternen te en primavera y otono, tnvo bro- 
tes simllares, de intensidad variable. Coiticidlendo cou 
este cuadro, fueron apareciendo lesiones m^s persistan­
tes, eritematoescamosas, en diverses puntos de la su­
perficie cutànea.
Exploracidn: Presentaba unas plaças eritematoescamo­
sas, redondeadas, ligeramente infiltradas. Se distri- 
bnfan de forma irregular: en fiance derecho, una de 5 
cm; en regidn lumbar derecha, una de 12 cm; en parte 
superior derecha del t6rax, una de 2 cm; on àrea inter­
na de la marna derecha, una de 12 cm; y en regidn peri­
umbilical derecha, una de 12 cm. No se apreciaron ado- 
nopatfas, organomegalias, ni otras al teraciones.
Exploraciones Complementarias:
Ilematles 560,000; Ileraoglobina l4'4 gr#,; Ilematocrito
Leucocitos 5.400: P-49, L-54, E-6 y M-II.
Plaquetas 180.000.
VSG 5 a la primera hora.
Glucemia, urea, ASLO, GOT y GPT normales.
VORL y FTA-ABS negatives.
Anâlisis sistemâtico de orina dentro de limites norma­
les.
Radiograffa de trfrax normal.
Tratamiento; Aplicacirfn tdpica de pivalato de flnme— 
tàsona al 0'02% y yodoclorhidroxiquinolefna al y]l>.
Evoluci<^n; A las dos semanas de su ingreso, liabian 
desaparecido prdcticamente las lesiones, por 1o que fne 
dada de alta. Se establecid el diagndstico de posibles 
eczemStides.
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Contrôles Posterlores; La pacleiite so onicotitrA Lion 
durante cael très aftos, hasta que en aLril do t.975» 
reoidivaron las lesiones con intense prnrito. l'no in- 
gresada, presentando plaças er i teiia too scanoosas , algunas 
1iquenificadas, de 0'5 a 7 cm de di^motira, que Intoro- 
saban tronco y extremidados. Las de torminaciones com­
plementarias no difirieron de su anterior ingreso,
Diop^ia 2.’2.9§.~ de plaça en I ado dcroctio do la os-
pal d a .
Epidermis; A t r o f i a  discrete. E x o o i t o s i s  sa Ipicada de 
c^lnlas m i c dsicas de pequeiio y algunas do mediano tama- 
n o , pero, consti tuyendo en a I giîn punto, peqnofios micro- 
abcesos de Pautrier.
Dermis: Densa infiltracidn de la dermis snpojficial, 
que contactaba con la epidermis, y casi llegaba a for­
mer una banda continua. M^s profundamente, infiltrados 
per 1vasculares. No exocitosis ni mucinosis folicnlar. 
Citologia: Constitufan los infiltrados, c6i n 1 as micdsi- 
cas de pequeno, mediano y algunas do grau tamano. Tam- 
bién, aunque en monor nrîmero, linfocitos de aspocto 
normal e histiocitos.
D i a g n o s t i c a d a  do MF, se realizd tratamiento con cura 
oclusLva de una crema de vaJerato de b o t a m o t a s o n a  al 
O'I^, y ensayo de inmunoterapia i n e s p e c i f i c a , apiicando 
DNCll a las plaças de mayor tamafio. Al mes, fue dada de 
alta con remisiiSn de las lesiones.
No tenemos r e f e r o n c i a s  de contrôles postorloros.
Comentar io : Comenz<5 esta paciente , con un cuadro dis- 
hidrosiforme, y posterior aparicidu de plaças oritoma- 
todoscamativas, persistantes, cou una hlstologfa con- 
cluyonte: presencia de microabcesos opiddrniicos de
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Pautrier, e liifiltrado ddrmico e p i d e r m o t r o p o , cuti acon- 
tuada tendouola a dispouerae eu banda, y constituido, 
funilamentalmente, por crflulas micAsicas. Adeni^s de 
aplicaciones tdpicas de estorordes, aJguiiaa plaças de 
mayor tamano, se trataron medianto estfmnlo irimuno l i- 
oo inespecffica con DNCB, Se obtnvieron bnenos rosnlta- 
dos, pero se desconoce la evolucidn posterior.
CASH N8 Xk
C. P. R. -II» n? 2,204-, varAn de 38 anos, casado, eni- 
pleado de Banca, natural y con domicilio en Pontevedia.
Ingresado en nuestro servicio desde el 18 de septimm- 
bre de 1.972 basta el 23 de novlembre de 1 .972, ilesde 
el 31 de octubre de 1.973 basta el 3 de noviemhre île 
1.973 y desde el 18 de junio de 1.974 hasta el 2 de Ju­
lio de 1.974.
Antécédentes Familtares! Padre presentaba tllceras 
postrombof1ebfticas en ambas piernas. Madré Pallecid do 
tuberculosis pulmonar. Très hermanos y très hijos Vi­
vian sanos.
Antecedentes Personales: Bronconeumonia en dos oca- 
slonos, a los 7 y 9 anos. Tuberculosis pulmonar a los 
15 anos, tratado con estreptomicina e hidraclda de I 
Acido isonicotfnico. Amigdalectomia a los 33 aiios.
llistoria Clfnica: liiez anos antes de su ingreso, le 
aparecieron en pianos anteriores de inuslos, unas lesio­
nes oritornatosas, finamente doncamat1vas, redondeadas, 
de unos cinco centimètres de di^motro, que no se
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acompafiahari de siiitomatc I <u; fa sub.jotiva a I gima . Poco 
despiiés, le aparecieron lesiones slmilares en reglones 
gli'iteas, extromidadep gnpcrioros y rosto de las infe- 
riores. Fue r o n  aumentando de tamano y c o n f I n y e n d o , s o ­
bre todo 1 as situadas en i ogiones gli'iteas y parte p r o ­
ximal de los muslos, formando exlonsas plaças. Hos 
anos antes de su ingreso, se desarrotlaron Josiones on 
région a b d o m i n a l . Nunca tnvo pruiito. Fue tratado con 
diverses corticoides tdpicos -hidr n cor t i s o n o , fjuocor- 
tolona-, si n conseguir detoner la evolnci<5ii del proce- 
30 .
Exploraci<(n: Presentaba en la mitad inferior de) a b ­
domen, brazos, caderas, glûteos y piano anterior il e l 
tercio superior de ambos muslos, unas plaças eritema­
toescamosas, confluen te s , irregularmente redondeadas, 
que alcanzaban varies centfmetros de dimoiisio n e s . A su 
nivel, la piel se mostraba brillante y con cierto g r a ­
de de atrofia. Entre las plaças c o n f l u e n t e s , quedaban 
peqiienas dreas, bien delimitadas, de piel clfnlcamente 
s a n a , que dibujaban figuras c a p r i c b o s a s . En conjunto, 
las lesiones configurahan con bastante precision oI 
4rea del calzoncillo. En pianos de flexiitn de antofira- 
zos, se apreciaban otras plaças s e m e J a n t e s , pero, que 
ademAs, mostraban zonas de biperpigmentac 16n y nua s u ­
perficie surcada por t e l a n g i e c t a s l a s , ofreciendo a s ­
pocto p o i q u i 1o d ^ r m i c o . No se palparon adonopattas ni 
organomegalias, ni se descubrleron otras a 1 t e i a c i o n e s .
E x p i e r a c i o n e s  C o m p l e m e n t a r i a s : 
llomatfes 5-200.000; llemogl obina 15'2 grÿq Ilematocrito
Leucocitos 6 .700: P-l*9, C-I, L-38, E - 8 , 11-1 y M-3.
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No tenemos referencing de las illtimas pautas kerapdn- 
ticas, nl do contrôles posteriores a1 dltimo ref or 1 d o .
Comentario: La MP se inicia on ocasiones, por eJ de- 
sarrollo de plaças de aspecto poiqni1od^rmico, como las 
que tenfa este paciente. Las lesiones evolucionaron mny 
lentamente, con aparicidn ocasional de alguna nneva.
Los corticoidos y citostAticos, s6lo consignicron dis- 
minuir el grade do infiltraci6n do las plaças, pero no 
su desaparicirfn.
CASO N? 15
J. I. T. - I I »  n" 2.207-, var<5n de 44 anos, casado, do 
profesidn tractorista, natural y con domicilio on La 
llorca -Burgos-.
Tngresado en. nuestro servicio desde el II de Julio do
1.972 hasta el 18 de octubre de 1.972 y desde el 22 de 
enero-de 1.973 hasta el 29 de mayo de 1.973.
Antecedentes Familiares: Padre fallecirf de neoplasia 
maligna, no especificando la localizacidn do la misma. 
Madre vivfa sana. Un hermano presentaba lesiones erlte- 
matodescamativas on ambas piernas, desconocieudo la 
causa.
Antecedentes Personales: Artralgias en code izquior- 
do, desde hacfa anos. Fumador de unos treina cigarri- 
llos diarios, y bebedor de unos dos litros de vino a I 
dfa .
IHstoria Clfnica: Tres anos antes de su primer iiqjro- 
so, comenzA con eritema y descamaciAn on amlias
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extremidades inferlores, asf como prurlto y seiisociAn 
de frfo. Un afio mAs tarde, el eritema y descamaciAn so 
generalizaron, acentuAndose el prnrito y la sonsaclAti 
de frfo. Un roes antes de su ingreso, le aparecieron dos 
bultos dolorosos, uno en cada ingle, siendo tratado con 
corticoides por y fa general.
ExploraciAn; Presentaba una eritrodermia, con fina 
descamaciAn blanquocina, quedando respetadas peqnenas 
Areas da piel clfnlcamente sana. Toda la superficie cu- 
tAnea, aparecfa como apergaminada. Ulperqueratosis pal- 
moplantar -fig 37-, con formaciAn de grietas dolorosas. 
Adenopatfas axllares rodaderas, duras e iiidoloras, de 
unos dos centfmetros de diAmetro; aderiopatfa inguinal 
derecha de unos tres centfmetros, y adenopatfa inguinal 
izqulerda do unos cinco centfmetros, ambas visibles a 
la InspocciAn, y do caracterfsticas similares a las 
axilares. En el resto de la exploraciAn, destacaba, 
fiebro, Ictericla conjuntival, hepatomegalia dura e in- 
dolora do unos tres traveses de dedo, y abceso glAteo 
derecho. No presentaba esplenomegalia, ni otras altera- 
ciones.
Exploracione8 C o m p l e m e n t a r i a s : 
llematfes 3,800.(100} He m o g l o b i n a  I2'7 gr^j Ilematocrito 
40'2#.
I.oucocitos I7 .3UO: P-37, C-5, L-52, E-5 y M-I.
Plaquotas 403.000.
VSG 124 a la primera hora.
Glucemia, urea, fosfatasas Acida y alcalina, colemias, 
protrombina, GOT, GPT y retenciAn do bromosulfotalefna 
normales.
Protofnas totales 7'7U gr^j A l bdmina 3'38, alfal O'hh,
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No tenemos referencing de I as Alt i m a s  pautas terapAu- 
ticas, ni de contrôles posteriores al AI time reforido, 
Comentar i o ! La MF se Inicia on ocasiones, por eJ de - 
sarroJto de plaças de aspecto p o i q u i 1o d A r m i c o , como I as 
que tenfa este paciente. Las lesiones evolucionaron mny 
lentamente, con apariclAn ocasional de alguna nneva,
Los corticoïdes y  c i t o s t A t i c o s , sAlo conslguieron dis- 
minuir el grado de i n f i l traciAn do ias plaças, pero no 
su desapariciAn.
CASO NO 15
J, I, T. - I I »  n “ 2.207-, varAn de 44 anos, casado, de 
profesiAn tractorista, natural y con domicilio on La 
llorca -Burgos-.
Tngresado en nuestro servicio desde el II de Julio do
1.972 hasta el 18 de octubre de 1.972 y desde el 22 do 
enero-de 1.973 hasta el 29 de mayo de 1.973.
Antecedentes Familiares; Padre falleciA de neoplasia 
maligna, no especificando la localizaciAn de la misma. 
Madre vivfa sana. Un hermano presentaba lesiones erite- 
matodescamativas en ambas piernas, desconocieudo la 
causa.
Antecedentes Personales; Artralgias en codo izqnior- 
do, desde hacfa anos. Fumador de unos treina cigarri- 
llos diarios, y bebedor de unos dos litros de vino a I 
dfa.
llistoria Clftiica; Tres anos antes de su primer iiu;re- 
so, comenzA con eritema y descamaciAn en ambas
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extremidades inferi ore s, asf como prnrito y se n so o i An 
de frfo. U n  ano mAs tarde, el eritema y descamaciAn se 
generalizaron, acontuAndose el prurlto y la sonsociAn 
de frfo. U n  mes antes de su ingreso, le aparecieron dos 
bultos dolorosos, uno en cada ingle, siendo tratado con 
corticoïdes por vfa general.
ExploraciAn; Presentaba una eritrodermia, con fina 
descamaciAn blanquocina, quedando respetadas peqnenas 
Areas de piel clfnlcamente sana. Toda la superficie cu- 
tAuea, aparecfa como apergaminada. Hlporqueratosis pal- 
moplantar -fig 37-, con forroaciAn de grietas dolorosas. 
Adenopatfas axilares rodaderas, duras e indoloras, de 
unos dos centfmetros do diAmetro; adenopatfa inguinal 
derecha do unos tres centfmetros, y adenopatfa inguinal 
izqulerda do unos cinco oentfmetros, ambas visibles a 
la inspecclAn, y de caracterfsticas simllares a las 
axilares. En el resto de la exploraciAn, destacaba, 
fiebre, ictericla conjuntival, hepatomegalia dura e in- 
dolora de unos tres traveses de dedo, y abceso glAtoo 
derecho. No presentaba esplenomegalia, ni otras altora- 
cionos.
Exploraciones Comp l e m e n t a r i a s ; 
llematfes 3.800.000; H emoglobina I2'7 gr%; Ilematocrito 
h o '2%.
I.oucocitos 17.300; P-37, C - 5 , E-52, E-5 y M-I.
IMaquetas 403.000.
V50 124 a la primera hora.
Glucomla, urea, fosfatasas Acida y alcalina, colemias, 
protrombina, GOT, GPT y retenciAn de bromogu 1 f o talo fiia 
normales.
Protofnas totales 7'70 grÿ; A I bAmina 3 '3 8 , alfal O "4 4,
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alfa2 0'94, beta I '03 y gammagl ibulinas l'53.
AnAllsis slstemAtlco de orina dintro de limites norma­
les.
En otras determiiiaciones, resuelto el abceso glAteo,
6.000 a 8.000 leucocitos, con 39 a 68 linfocitos y 5 
a l6 oosinéfilos; VSG 13 a la primera hora.
Radiograffa de tArax: Hiperclaridad pulmonar, con 
aplanamiento de ambos hemidiafragmas e hiperventila- 
ciAn de las bases.
Bi£p^ia ^u2 8.^8^- de flexura del codo izquierdo 
-eri trodermia-;
Epidermis: Ligera hiperqueratosls ortoqueratAsica. 
Exocitosis de algunas cAlulas mlcAsicas de pequeno ta- 
maho alsladas.
Dermis: Infiltrado en banda superficial, que contac­
taba estrechamente con la epidermis. En el resto de la 
dermis, llgeros infiltrados périvasculares y perifoli- 
culares. Acentuada vasodilataciAn. No exocitosis ni 
mucinosis folicular. Citologfa: Constitufan los infi1- 
trados, linfocitos de aspecto normal, histiocitos y, 
predominantemente, cAlulas micAsicas de pequeno tamaüo 
-fig 38-. TambiAn se observeron, algunos polimorfonu- 
cleares. MelanAfagos en dermls superficial.
Bi^p^ia ^n2 8.^82- de espalda -eritrodermia-: Ilisto- 
patologfa similar a la anterior, excepto por observer- 
se en la epidermis, algunos focos de paraqueratosis, y 
en dermis, un Infiltrado on banda superficial mAs in- 
tenso, asl como una exocitosis folicular salpicada de 
cAlulas micAsicas de pequefio tamafio. No se evidencia- 
ron polimorfonucleares.
Primer roedulograma ésternal- agosto de 1.972-:
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Evidente hlperplasia granulocftica, con consorvaciAn 
del gradiente maduratlvo. Eritropoyosis normal. No 
imAgenes neoplAsioas.
T ratamiento : Ciclof osfamida -GENOXAl.-, 50 nig diarios
por v f a  oral, hasta una dosis total de 6 g r , en el mo- 
mento de ser dado de alta -noviemhre de 1 .972-, indi- 
oAndosole continuer la m is m a  dosis durante otros dos 
moses, transcurridos los cuales, se efectuarfa un con­
trol .
EvoluciAn; El paciente experimentA una grau mejorfa. 
La piel, al ser dado de alta, ofrecfa una coloraciAn 
pardogrisAcea, y se encontraba mucho menos inflltrada.
Contrôles Posteriores: En enero de 1.973, reingresA 
por récidiva de la eritrodermia, que mostraba las mis­
ma s caracterfsticas que en el ingreso anterior. Aunque 
interesaba el cuero cabolludo, no habfa ocasionado 
alopecia, al menos destacable. Presentaba mayor nAmero 
de adenopatfas axilares e inguinales, pero no eran mAs 
vojumlnosas, incluso las primitives se habfan reducido 
de tamano. Persistfa la misma hepatomegalia, y no se 
palpaba esplenomegalia. En el muslo izquierdo, se 
apreciaba un cordAn 1infangftico. Analfticamente, te­
nfa 8.000 a 14.000 leucocitos, con hasta 43 linfocitos 
y hasta 19 eosinAfilos, y, lo mAs destacable, 2 a 4'^  
do cAlulas de SAzary.
Bio^p^ia ^ri2 de piano anterior del tArax -eri­
trodermia-: Kallazgos histopatolAgicos semejaiites a 
los de la Altima biopsia reforlda -n» 8.889-, en todos 
los aspectos.
Bio^p^ia 2-^7^" de ganglio inguinal izquierdo:
Areas d a r e s  y presencia de melauAfagos, segiln
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corresponde al ciadro inespocffico i]e la reticulosis 
lipomelAnica.
Bi^ p ^ l a  de gang] io inguinal izquierdo: Se-
m ejante a la anterior -fig 39 y  40-.
S egundo me d u l o g r a m a  -febroro de I.973-: Due un ce lu Ia- 
ridad. E o s i n o f l l i a  fundamcntalmente inmadura. Hiscrefca 
basofilia. Aumento de m a s l o c i i o s . Sistema 1inforreticn- 
1ar n o r m a l .
Se realizA tratamiento niediante apiicaciAn de una 
crema de acetAnido de fluocinolona al 0'0T%, y admiuis- 
traciAn de 200 mg diarios de ciclofosfamida.
Durante su liospitalizaciAn, el paciente siifriA dos 
nuevos abcesos, en muslo y pierna izquiordos, que fue­
ron tratados con antibiAticos y aportura quirArgica. 
Dado de alta en mayo de 1.973, habiendo mejorado iiota- 
blemente, con desapariciAn de toda la sintomatoIogfa 
cutAnea, salvo en palmas de manos, donde persistfa 
cierto eritema, descamaciAn y algunas grietas. So le 
indicA continuar con aplicaciAn de acetAnido de fluoci­
nolona.
No tenemos r eferencias de contrôles posteriores.
Comentario; Paciente con eritrodermia de tres aùos de 
evoluciAn, hiperqueratosis palmoplantar y numerosas 
adenopatfas palpables. llistolAgicamente, se observA uiia 
infi1traciAn cutAnea por cAlulas micAsicas. En sangre 
perifArica, se encontrA hasta un 4^ de cAlulas de SAza­
ry . A su ingreso, presentaba un abceso glAteo, leucoci- 
tosis, y una VSG de 124 a la primera hora. Ile sue 1 to el 
abceso, se redujo la cifra de leucocitos, y apareciA 
una eosinofilia perifArica y modular. Posteriormoute, 
se desarroilaron nuevas complicacione s infecclosas.
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Mespuesta favorable, pero transitorla, a egtoroicles y 
cl tostAtlcoa.
CASO N 6 16
J. M. B. -II* nS 2 .236-, liembra tie 30 anos, casada, de 
profesiAn sus labores, natural de Medina de I as Torres 
-Badajoz- y con domicilio en Madrid.
Ingresada en nuestro servicio desde el 4 de diciembre 
de 1.972 hasta el 12 de febrero de 1 .973, desde el 15 
de noviembre de 1.973 haflta el 29 de noviemhre de 
I 973, desde el 6 de marzo de 1.974 hasta el 9 de marzo 
de 1.974 y desde el 22 do octubre de 1.974 hasta el 6 
de Julio de 1.975.
Antecedentes Familiares; Padre padecfa asma bron- 
quial. Madre, un hermano y doe hiJos vivfan sanos.
Antecedentes Personales: Apendicectomfa a los .15 
anos.
llistoria Clfnlca; Cuatro anos antes de su primer in­
greso, le aparecieron en la espalda y extremidades in- 
feriores, unas lesiones eritematosas, redondeadas, de 
uno a tres centfmetros do dimensiones, muy prurigiiiosas 
y persistentos. Un ano mAs tarde, se desarro1laron le­
siones eritematoexudativas, que so distribufan de forma 
irregular por toda la superficie cutAnea. Posteriormen- 
to, fueron apareciendo tumores, tambiAn disperses, pero 
con cierta preferencia por la cara. Durante todo este 
tiempo, persistiA el prurito. Fue tratada con esteroi- 
des tApicos sin gran resultado, y radiados dos tumores
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de la espalda, que sf involucionaron.
ExploraciAn; Presentaba en diverses puntos de la su­
perficie cutAnea, plaças eritematoexudativas de aspecto 
eczematoide y hasta tres centfmetros de dimensiones. 
Areas de piel hiperpigmentada, y, tanto sobre estas le­
siones como sobre piel sana, tumores eriteroatosos, re- 
dondeados, de uno a tres centfmetros de diAmetro, de 
superficie descamativa, en algunos erosionada, y de 
consistencia b1and a . Estos tumores eran mAs numerosos 
en la cara, donde asentaban en la frente, pArpados, me- 
jillas, piel del lablo superior y mentAn -fig 54-. No 
se palparon adenopatfas ni organomegalias, y el resto 
de la exploraclAn general no desoubriA otras alteracio- 
nes.
Exploraciones Complementarias;
Hematfes 4.620.000; Hemoglobina l 4 '9 gr^q Ilematocrito 
43'!#.
Leucocitos 6.100: P-6l, C-I, L-34, E-2, B-I y M-I. 
Plaquetas 280.000.
VSG 4 a la primera hora.
Glucemia, urea, GOT y GPT normales.
Protefnas totales 7'30 gr#; AlbAmina 3'19, alfal 0'4l, 
alfa2 0'83, beta l'25 y gammaglobulinas l'62.
AnAlisis sistemAtico de orina dentro de limites norma­
les.
Radiograffa de tArax normal.
Bi^p^ia ^n2 Ae plaça en fiance izquierdo:
Epidermis: Acantopapilomatosis. FormaciAn de microab­
cesos de Pautrier por cAlulas micAsicas de pequeno y 
mediano tamano, encontrAndese el resto de la epidermis 
practioamente libre de exocitosis.
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Dermis: Infiltrado en banda superficial. m A r profun­
damente, infiltrados perifoliculares y per ivasculares 
discrètes. Ligera exocitosis folicular salpicada de 
cAlulas micAsicas. No mucinosis folicular. Citologfa: 
Constltufan los infiltrados, linfocitos de aspecto 
normal, histiocitos y , sobre todo, cAlulas micAsicas 
de pequefio y mediano tamano. Presencia de me 1 atiAfagos 
en dermis superficial.
Tratamiento: Banos de permanganate potAsico al 
1/20.000. Antihistamlnicos por vfa oral. AplicaciAn 
tApica do una crema do fluocorto 1ona. Betametasona, 
l'5 mg diarios por vfa oral. Ciclofosfamida -CENOXAL-, 
200 mg diarios por vfa oral, hasta un total de 8'20 
g r , y, posteriormente, azatioprina -IMUREL-, 100 mg 
diarios tambiAn orales, hasta un total de 6'60 gr .
EvoluciAn: DesapareciA el prurlto, e involucionaron 
las plaças infiltradas eritomatooxudativas y los tumo­
res. La ciclofosfamida ocasionA alopecia difusa y 
cierta repercusiAn sobre el cuadro hemAtico -leucope- 
nia de 3 9C0-. Dada do alta on febrero de 1.973, se le 
IndicA continuar con 30 mg diarios de prednisona por 
vfa oral, y 25 mg parentorales, una vez por sematia, de 
Acido 4-amino-NIO-moti1-pteroilglutAmico -MKTllOTREXA- 
TE-.
Contrôles Posteriores: Estuvo ingresada on otras 
tres ocasiones:
E n  noviembre do 1.973, las lesiones préexistantes 
habfan empeorado, y se observaron nuevas plaças y tu- 
mores. Las determinaciones analfticas no dlfirieron 
notablemente del anterior ingreso. Se proscribiA tra­
tamiento con 200 mg diarios do ciclofosfamida y
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aplicaciAn do una crema de valerate de betametasona al 
O'I#, mejorando las lesiones.
En marzo de 1.974, persistfan las lesiones, aunque 
menos infiltradas. Presentaba una flebitis en el muslo 
derecho. Se practicA una segunda biopsia cutAnea: 
Bi^p^ia ^n2 2 - Ae plaça en piano de flexiAn de 
antebrazo derecho:
Epidermis: Hiperqueratosis ortoqueratAsica. Acanto­
papilomatosis. No exocitosis.
Dermis: Infiltrados en dermis superficial, prefereii- 
temente per ivasculare s , que iio llegaban a constituir 
una banda, aunque mostraban tendencia a ello. m A s pro- 
fundamento, los infiltrados disminufan en intensidad, 
y tambiAn se disponfan en torno a los anexos, pero si n 
ocasionar exocitosis ni mucinosis folicular. Citolo­
gfa: Constitufan estos infiltrados, linfocitos de as­
pects normal, histiocitos, algunos eosinAfilos y poli­
morf onucleares , y, predominantemente, cAlulas micAsi­
cas de pequeno y mediano tamano. Presencia do melatiA- 
fagos en dermis superficial.
Durante este ingreso, no se admini s traron citostAti- 
cos, sino exclusivamente corticoidos: 40 mg parentera- 
les de met1Iprednisolona. La flebitis, se tratA con 
antibiAticos y antiinflamatorios. En posteriores revi- 
siones efectuadas en rAgimen de consulta externa, se 
disminuyA progresivamente la dosis de meti1predniso 1o- 
na.
En octubre de 1.974, ingresA por cuarta vez, por 
nuova agravaciAn. Las plaças eritematoexudativas, se 
habfan extendido por Areas mucho mAs amplias -fig 55-. 
Presentaba mal estado general, con marcada astenia, e
- ly)
injproglonaba de onfermodad #rave. \n 11 { 11 camcn he;, des- 
tacd»fi!i eoslnofl* las do hasta 15» r I ucnmln hasfi I do 
l60 y (çlucosnria de 17 gr on 2'i ho rag -dlahetes
estoroidoa-. Se loallzaron diversos I ratnnti ontos con 
anti.gdpticos y corticoïdes tdpicos, îoiiicoides por 
i/fa f^eneral -has a 60 mg diarios do me * i 1 pr edni so X o- 
na-, y algunos citostÀticos ; Cielo fosfamida, cforam- 
bucil -hEUKKJMN- y p-N ^ -me t i T-h idr az i nonu’1: i l-N - i sopr o- 
pi 1-benzamlda -NATUbAN-, Tambi^n se ladlaron sois 1-n- 
morosî dos en la Trente, nno en la mtJiJla i zqn i erda, 
uno on la ceja izqulerda, uno en el nioo l(4n y uno en la 
axiJa izqulerda. D. T. de 400 a I.OOf) tads por campo, 
en fîGsiones de 75 a 200 rads -Kv 43 } 50, O, 1 . P. 15
y 50 cm-. No se :onsigui6 detener la evoincion inexo­
rable de la enfe medad. Progrès i vamo 'ko, r| e s i ado ge­
neral fne do ter i'ir^ndoso, con ftebre astenia, anore­
xia adn tnéis acen nada, y de sc&r r o 11 o de numerosas com­
pl i caciones inf^ ciosas -erlsIpela, * tj t i s bilateral, 
abceso gldteo doj echo e infeccK^n ni ' tt; r la-. ï,as do­
ter minacione s anal (ticas, mos tr ar on .un mi a -3 . OOO . OOO 
de hématies-, leucopenla -3 « OOO louc«*ci tos- e hipopro- 
teinemia -5^7 gr^ de protolnEis totales, con 2'b2 de 
albiîmina y 0'?7 de gamiragl obul i nas-, b paciento, en- 
tr^ en un estado de postraci<5n i itensa, y falioclrf ra- 
pidainente .
Necr opgia -n? t 4 i / 75 de 1 archiifo d Anatoinla P a t o I A - 
g i c a - :
Oiagndgtico: Ml’ con extension a hfgode .
I?,- Piel; Plaças infiltradas y 'nmoroa, cnyas 
caracter (sticas inacr osc<5picas y a se ban expuesto.
Micr osc<5picaniente, log tumores esta ban constitnldos
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por pr ol if er aciones cle cAlulas micAsicas, preferente- 
mente do gran tamano,
2?.- Hfgado: Color p a r d o a m a r i l l e n t o . Consistencia 
blanda. Peso 2.200 gr -normal 1.450 a 1.500 gr-. Al 
corte, m u l tiples focos a m a r i l l e n t o s , de hasta I '5 c m , y 
parAnq u i m a  do aspecto grasoso.
MicroscApicamento, se observaba una desapariciAn com­
pléta de todo el parAnquima, y convorsiAn de todos los 
hopatocitos on vacuolas de grasa, con el nAcleo rocha- 
zado y pegado a la membrana citoplasmAtlca. Correspon- 
dfa, este cuadro, a una metamorfosis grasa maslva del 
hfgado. Entre los hopatocitos vacuollzados, oxistfan 
algunos nldos de cAlulas micAsicas de gran tamano -fig 
56 y 57-.
Causa de muerte: Metamorfosis grasa masiva del hfga- 
do.
Comentarlo: Paciente ingresada por primera vez on 
nuestro servicio, a los cuatro aflos do iniciarse cllni- 
camente la enfermedad. Presentaba una MP, forma de 
ALIDERT, ya en estadfo tumoral o III. La biopsia do una 
plaça, permitiA observar los caracterfsticos microabce­
sos do Pautrier, y un infiltrado dArmico on banda su­
perficial, constituido por cAlulas micAsicas, pero, 
tambiAn, por algunos eosinAfilos y polimorfonucleares. 
Con la administraciAn de diversos corticoidos y citos- 
tAticos, sAlo se obtuvieron mejorfas ligeras y de cor- 
ta duraciAn, ademAs de ocasionar diabetes mellitus los 
primeros, dopresiones hemAticas los segundos, y favore- 
cer ambos, numerosas complicaciones infecciosas. Duran­
te su dltirao ingreso, la paciente sufriA una agravaciAn 
de la sintomatologfa, con grave afectaciAn del estado
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general, y falleciA en postraciAn intense. La nocrop- 
sia, mostrA, Junto a la afoctaciAn cutAnea por la MF, 
una involuciAn grasa masiva del hfgado -quizAs motivada 
por los citostAticos-, quo clfnicamento pasA desaperci- 
bida, asf como micromotAstasis hepAticas de cAlulas m i ­
cAsicas grandes.
CASO Ng 17
J. M. G. -II* n* 2.279-, varAn de ]4 anos, casado, do 
profesiAn agricultor, natural de San NicolAs de Toren- 
tino -Las Palmas de Gran Canaria- y con domicilio on 
Tenerife.
Tngresado en nuestro servicio desde el 2 de febrero 
de 1.973 hasta el 21 do febrero de 1.973, desde el 24 
de agosto de 1.973 hasta el 15 do septiombro do 1.973, 
desde el 6 do mayo do 1.976 hasta el 20 de Juulo de 
1.976 y desde el J de mayo de 1.977 basta el 5 do Jiilio 
de 1.977.
Antecedentes Familiares: Ambos progenitores, cuatro 
hermanos y un hijo vivfan sanos.
Antecedentes Personales; A los 29 ahos, cAlico nefri- 
tico derecho, con expulsiAn do un cAlculo. Fpisodios 
diarreicoB frecuentes.
llistoria Clfnica: Tres anos antes do su primer ingre­
so , le aparecieron on el dorso de ambos pies, una le­
siones eritematoparduzcas, descamativas, quo, progresi­
vamente y sin acompaharse de sintomatologfa subje ti va 
alguna, fueron aumentando de tamano, para, finaI mente,
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permanocor estaclonarias. Durante el ano quo precerliA a 
su ingreso, otras lesiones similares, fueron interesan- 
do diversos puntos de la superficie cutAnea. RealizA 
tratamiento con diversos corticoides en aplicaciAn tA­
pica y por vfa general, obteniAndose como Anico resul­
tado, un aclaramiento de la coloraciAn oscura de las 
lesiones.
ExploraciAn! Presentaba en caras latérales del cue- 
llo, piano anterior del tArax, caderas -fig 14-, abdo­
men, pubis, tercio superior de la espalda, regiAn lum­
bar, axilas, hombros, flexures do codoe, regiones glA- 
teas, caras internas de los tercios superiores de ambos 
muslos, huecos poplfteos y dorso de pies, con cierta 
simetrfa, unas plaças eritematoparduzcas, redondeadas, 
de varies centfmetros de dimensiones, de superficie li­
geramente descamativa, algo atrAfica, con telangieota- 
sias y zonas de hiperpigmentaciAn, quo le daban un as­
pecto poiquiledArmico. A la palpaciAn, se mostraban sA­
lo ligeramente infiltradas. No se apreciaron adenopa­
tfas, organomegalias, ni otras alteraciones, y el pa­
ciente mantenfa buen estado general.
Exploraciones Complementarias; 
llematfes 5.250.000; Hemoglobina I5'3 gr#; Ilematocrito
4?'6#.
Leucocitos 5.400: P-48, C-I, L-38, E-3, B-3 y M-7.
VSG 5 a la primera hora.
Glucemia, urea, colesterina, Ifpidos totales, triglicA- 
ridos, fosfolfpidos, Acidos grasos libres, ASLO, urice- 
mia, fosfatasas Acida y alcalina, colemias, protrombi­
na, GOT, GPT, L D H , calcemia, fosfatemia, sodio, cloro 
y potasio normales.
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Protefnaa totales 7'3 gr#: AlbAmina 3'95, alfal 
alfa2 0'40, beta I'o6 y gammaglobn1inas I '4 5.
RoacclAn do Waaler-Rose, reaoclAn del lAtex, feiiAmeTio 
L. E . , anticuerpos a n t l n u c l e a r e s , VllRL y FTA-ARS nega­
tives .
AnAlisis sistemAtico de orina dentro do limites norma­
les.
Radiograffa de tArax normal.
E. C. G .; Alteraciones do la repolarlzaclAn vontricn- 
l a r .
Bio^p^ia ^n2 2'î.5§.~ de plaça en piano de extensiAn de I 
brazo derecho:
Epidermis: Atrofia discrete. Exocitosis mfnima de cA­
lulas micAsicas de pequeiio y mediano tamano, pero que 
en algunos puntos, se agrupaban, constituyendo microab­
cesos de Pautrier.
Dermis: Denso infiltrado en banda superficial, en es- 
trecho contacte con la epidermis o, aun, "mordiAndola" 
en algunas zonas. MAs profundamente, infiltrados perl- 
vasculares y perianexiales. Exocitosis folicular salpi­
cada de algunas cAlulas micAsicas similares a las ha- 
lladas en epidermis. No mucinosis folicular, Citologfa: 
Constitufan estos infiltrados, linfocitos de aspocto 
normal, histiocitos y, predominantemente, cAlulas micA­
sicas de pequefio y mediano tamano. MelanAfagos en der­
mis superficial.
Tratamiento: Fluooortolona tApica en cura oclusiva.
EvoluciAn: Como Anlca modificaciAn, las lesiones des- 
camaron, pero no se apreciA otra mejorfa. A las tres 
semanas de su ingreso, el paciente fue dado de alta, 
indicAndosele continuar el mismo tratamiento.
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Contrôles Posteriores: VolviA a ingresar en nno s tro 
servicio en otras tres ocasiones:
En agosto de 1.973, habiendo transcurridos sais moses 
desde que fue dado de alta, las lesiones se encontrabau 
en situaciAn estacionaria, si acaso, menos hiporpigmen- 
tadas. No habfan aparecido nuevas lesiones. El control 
analftico resultA normal. Se recomendA continuar el 
mismo tratamiento.
En mayo de 1.976, permanecfa en igual estado. Se rea- 
llzaron:
Di^P^ia de plaça en cadera derecha:
Epidermis: Focos de paraqueratosis. Acantopapilomato­
sis. Exocitosis salpicada de cAlulas micAsicas de pe­
queno y mediano tamano.
Dermis: Dense infiltrado en banda superficial, que 
contactaba con la epidermis. MAs profundamente, infil­
trados périvasculares y periglandulares. No ImAgenes 
foliculares valorables. Citologfa: Constitufan los In­
filtrados, linfocitos de aspecto normal, histiocitos y, 
predominantemente, cAlulas micAsicas de pequeno y mé­
diane tamano.
Medulograma esternal: Serle roja de morfologfa nor­
mal. Megacariocitoe en cantidad normal. Serio granulo- 
cftica con discrets eosinofllia madura. Sistema reticii- 
I ohistlocitario con aumento de cAlulas plasmAUcas y 
linfocitos maduros -estfmnlo del sistema inmunocompo- 
tente-. No cAlulas anormales.
En este ingreso, se iniciA tratamiento tApico con 
mostaza nitrogenada -MUSTARGEN-, segAn pauta precoriiza- 
da por VAN SCOTT. Coincidiendo con la cuarta microdosis 
Intravenosa -del total de cinco-, para induclr una
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to.lerancia itimunolAgica, se comonzaron las aplicaciones 
do mostaza, en principle, diariamente. La primera so 
efectuA el dfa 2 do junio. A los ocho dfas, intensa 
descamaciAn furfurAcea de todas las plaças. Cuatro dfas 
despuAs, enrojecimiento y prurito en algunas plaças, 
por lo que se estableciA un descanso cada tercer dfa.
El 18 de Junio, todas las plaças y piel circundanto, 
désarroilaron una reacciAn eritematoedomatosa, con pru­
rito intenso, quo cediA con antihistamfnlcos. Seis dfas 
mAs tarde, y a las ocho horas de una nuova aplicaciAn 
de mostaza, le aparecieron grandes habones, tanto en 
las plaças como fuera do ellas, en algunas zonas donde 
no so habfa aplicado la soluciAn, con angioedema on ca­
ra y mano derecha. Junto a fiebre de 39'5° C*. Una nue- 
va aplicaciAn, limitada a las lesiones, se slgulA a las 
sioto horas, de una reacciAn urticariana restringida a 
las Areas do aplicaciAn, que, ademAs, on el tArax, di- 
bujaba los regueros do la soluciAn, al deslizarso esta 
desde las zonas tratadas -motive de una pub]icaciAn: 
SANCHEZ YUS y cols, I.977-. Poster i ormen to, désarroilA 
un eczema do contacte a la mostaza -fig 7C-. So suspen- 
diA dofinitivamonte la mostaza, que, sin embargo, por- 
mitlA una mejorfa clfnica do las plaças, con descama­
ciAn y disminuciAn del grade de eritema e infi1traciAn, 
segAii pudo apreciarse el dfa 20 de Julio, on quo fue 
dado do alta. Se lo indicA continuar con aplicaciAn tA­
pica do estoroides. Una biopsia, practicada poco antes 
de ser dado de alta, mostrA que tambiAn so habfa produ- 
cido una mejorfa histolAgica:
Uijop^ia ^n2 IC^4jJ9- do plaça en cadera derecha: Dife- 
rfa do la anterior, realizada eri la misma localizaciAn
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-n9 1 0 ,321-, por la ausenola de acantopapilomatosis y 
de exocitosis opidArmica destacable, y, tambiAn, por el 
infiltrado dArmico, que, aunque en banda, era menos in­
tenso y con numerosos eosinAfilos -fig 15 y 16-,
En mayo de 1,977, a los once meses del alta anterior, 
ingresA por cuarta vez. Se encontraba en similar situa- 
ciAn. Se roalizaron pruebas de contacte a la mostaza 
-incluyendo la diluciAn a que se aplica tApicamente on 
la pauta de VAN SCOTT-, A las 24 horaa, se habfa produ- 
cido eritema, edema y vesieulaciAn -fig 7I-. A las so- 
tenta y dos horas, se biopsiA una de las lesiones co- 
rrespondiontes a las pruebas, observAndose el cuadro 
histopatolAgice del eczema de contacte -^iop^ia n® 
^I_^207-, Se confirmaba, por lo tanto, el désarroilo de 
una sensibilizaciAn a la mostaza. Por Altimo, se prac­
ticA otra biopsia de la plaça âltuada en la cadera de­
recha :
Bijop^ia ^n2 II^24l- : Hallazgos histopatol Agicos su- 
perponibles a los de la Altima biopsia efectuada de es­
ta misma lesiAn -n* 10.439-, salvo por existir una hi - 
pe r pi gmen tac i An de la basai, y no apreciarse eosiiiAfi- 
los ni cAlulas micAsicas de mediano tamafio en los in­
filtrados.
Desde entonces, no se ha vuelto a prescribir trata­
miento alguno, persistiendo, en los contrôles efectua- 
dos en rAgimen de consulta externa, la mejorfa conse- 
guida en el primer ingreso.
Comentario; Paciente con una ME en plaças infiltradas 
de aspecto poiqui1odArmico. Durante siete anos, las le­
siones no se modificaron de forma destacable - Apor 
acciAn de la luz solar, tan constante en las Islas
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Canarias? FracasA la InducclAn de la to I or a n d  a inmii- 
nolAgica a la mostaza, pues, al realizar I as apllcado- 
iies cutAneas, se dosarrollA uua urticaria de contacte y, 
posteriormente, un eczema de contacte. No obstante, con 
las aplicaciones efectuadas, se obsorvA una mejorfa clf­
nica e histolAgica de las lesiones.
CASO N? 18
J. L. R. -H* n* 2.310-, varAn de 6o anos, casado, do 
profesiAn vidriero, natural de Cenicieritos -Madrid- y 
con domicilio en Madrid.
Ingresado en nuestro servicio desde el 27 de marzo de
1.973 hasta el 17 de abril de 1.973 y desde el I6 de 
septiombro do 1.976 hasta el 7 do diciembre de 1 .976.
Antecedentes Familiares: Padre falleciA a los 65 anos 
de carcinoma gAstrico. Madre falleciA a los 55 aiios en 
Insuficiencia renal por nefropatfa no espec1ficada. 
Cinco hermanos: Dos fallecieron en la infancia; de los 
tres que vivfan, uno habfa side intervenido do carcino­
ma de laringe, una hermana fue nefrectomizada por tu­
berculosis renal y el tercero vivfa satio. lie cuatro ht- 
jos, uno padecfa asma bronquial y tres vivfan sanos.
Antecedentes Personales: Amigdalectomizado a los 23 
anos. Intervenido de sinusitis en tres ocasiones, y tie 
pAlipos nasales ocho voces, la primera a los 40 aiios. 
Iliagnosticado do litiasis renal a los 4o ados, habiendo 
padecido cinco cAlicos nefrfticos, el Altlmo sols meses 
antes de su primer ingreso. Intervenido de hernia
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inguinal derecha a los 45 aiios. Diagnosticado do /glau­
coma a los 57 aflos. Diagnosticado de asma bronquial ex- 
trfnseco e hipertensiAn arterial osoncial a los 58 
anos. Intervenido do hidr osadeni tis a los 59 afios.
llistoria Clfnica: Dioz aflos antes de su primer ingre­
so, comenzA con prurito generalizado, aunqne mAs acen- 
tuado on axilas e ingles. Progresivamente, la piel so 
fue enrojeciendo y haciAndose ligeramente descamativa. 
El prurito se mantuvo constante, y aun i ncrementAndo so 
durante las priraaveras. Eue tratado, sin Axito destaca­
ble, con antihistamfnlcos y corticoides por vfa gene­
ral, y, en una ocasiAn, con metronidazol, por haborso 
determinado lamblias en heces. Tres meses antes do su 
ingreso, le aparecieron en regiAn pectoral derecha, 
axila derecha y cara interna de 1 brazo derecho, unas 
lesiones eritematoanaranjadas, que alcanzaron conside­
rable tamano. Progresivamente, fue perdlendo el vello 
axilar, torAcico y pubiano.
ExploraciAn ; Presentaba un discrete eritema gonerali- 
zado, con piel ligeramente inflltrada y finamen te de s- 
camatlva en algunas zonas. En regiAn pectoral dérocha, 
axila derecha y cara interna del brazo derecho, plaças 
eritematoanaranjadas, irregularmento redondeadas, de 
hasta 20 cm de dimensiones, exigtiendo a su nivol, un 
mayor grado de InfiltraciAn. TArax, axilas y pubis, 
desprovistos de vello. No se palpaban adenopatfas ni 
organomegalias, y en el rosto de la exploraclAn, sA1o 
destacaban algunos roncus y sibilancias disominados por 
ambos campos pulmonares, y una torislAn arterial do 
20/10. A pesar de la extensiAn del cuadro dermatolAgi- 
co, el paciente mantenfa buen estado general.
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Exploraciones Complenientar iaa :
H ematies 4.780.0U0; Ilemofjlobina I5'2 f;r%; llema I <ic r i to 
h6'8%.
beucocitos 8.400; I>-64, C-2, L-23, K-8 y M-3.
PJaquetas 260.000.
VSG 25 a la primera liera.
GVucemia, urea, colesterina, iiricemia, pr o t r oinb i iia , 
fosfatasa alcalina, colemlas, GOT, f.I’T, 1,011, calcomla y 
fosfatemla normales.
Anâlisis slatemâtico de orina dentro de limites norma­
les .
Aclaramlento de creatiriina normal.
R adiografla de tiSrax: Elongacidn adrtica e tiipor trot ta 
ventricular izquierda compatible con cardiopatla liiper- 
t e n s i v a .
E s p i r o m e t r 1a : Bronconeumopatla obstrnctiva.
E. C. G.: Bloquée parietal de conduccidn vcntrien 1 a 1 
izquierda. llemibloqueo anterior.
Orograffa: Litiasis renal bilateral.
Kxploracidn oftalmol6gica: Glaucoma cr<5nioo simple. 
Bi^p^ia 2.‘?iy2.~ (le espalda -oritrodermia-:
Epidermis: Atrofia discrets. Limera hiperqueratosis 
or toquerat6sica. No exocitosis.
Dormis: En dermis superficial, vasodi1 ataci611 y focos 
Infi1trativos que no llegaban a constituir una banda 
continua. En dormis media, ligeros inf i1 trades perivas- 
culares y perianexlaie s. No exocitosis ni nmclnosis fo- 
licular. Cltologla: Constitufan les infil trades, linfo-
citos de aspecto normal, histiocitos y c6lui a s mioAsi- 
cas de poq.ieno tamano. I’rcse.icia de me 1 an 6 f ago s en de i - 
mis su{iorf icial.
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Dl^p^ia de plaça m^s inflltrada eii I ado
izqulerdo de la espalda -eritrodermla-;
Epidermis: Atrofia. Incipiente exocitosis a tiivel 
de algunas zonas do la basal y, en un punto, peqneiio 
microabceso de Pautrier, constituido por c6lulas nii- 
cdsicas de pequono y modiano tamano.
Dermis: Importantes focos de infiltraci6n en la 
dermis superficial, sin llegar a constituir una banda 
continua, y separados de la epidermis por una estre- 
cha franja de col^geno. M4s profnridameiite, ligeros 
infiltrados perivasculares y perianexialos. No exoci­
tosis ni mucinosis folicular. Citologfa: i onsti tufan 
los infiltrados, algunos linfocitos de aspocto nor­
mal, histiocitos, aislados eosintffilos y po 1 imor f onii- 
cleares y, predominantemente, células micésicas de 
pequeno, mediano y algunas de gran tamano. MelatnSfa- 
gos en dermis superficial.
Tratamiento: Antihistamlnicos y corticoïdes por via 
general. Aplicacidn t«5pica en cura oclusiva, de una 
crema de acet<înido de fluocinolona al
Evolucidn: A la semana de iniciar este tratamiento, 
disminuci<5n notable del grade de infiltracilîn de las 
lesiones, del eriteraa y de la descamacidn, pero per- 
sistencia del prurito.
Contrôles Posterioresi El paciente fue asistido en 
varias ocasiones, en r^gimen de consulta externa. 
Contlnuaba la mejoria de las lesiones, aunquo e 1 pru­
rito se mostraba resistente.
En junio de 1.976, récidiva de la eritrodermia, con 
los mismos caractères que anteriormente. De nnevo in- 
gresado, no presentaba modificaci6n de la alopecia y
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t.ampoco ge pal par on adeno ril orgaiiomogal i a s . Analftica- 
monto, dostacaba una leucocltosig do Ï O .700 a 1 2 .50O. 
con 13 a 24 linfocitos y O a 10 eosiii6fi 1 o s . En una dé- 
torminacirfn, se registre u n  1% de cdlulas con mîcleo 
c e r e b r i f o r m e , tfplcas de S^zary. LD/I 2Ç6 u. -normal lOO
a 225-.
Proteinas totales 7'5 gr^: Albdmina 4'l6, alfal 0'27, 
alfa2 0'67, beta I'lO y gammaglobnlinas l'3I* 
Inmunoglobulinas: IgG 800 mg#.
IgA 230 mg#.
TgM 95 mg#.
IgD monos de X mg#.
IgR -por radioinmunoan^ 1 is 1 s- ni^ s do
4.000 u.i./ml.
TTb: TransformaciiSn espont^nea 2#.
Trangformacitfn con PlIA 80#.
Linfocitos B -por flucresceneia- 10#.
Linfocitos T -por rosotas- 28#.
Linfocitos nulos 62#.
Pruebas intradermicas: Tuberculina negativa.
Candidina negativa.
Tricofitina negativa. 
Estreptoqninasa-es treptodoT nasa 
negativa.
Sensibilizacl6n a DNCB negativa.
llio^p^ia ^0^ 34.7- de region interescapnl ar -eri tro­
dermia-:
Epidermis: Ligeramente atrdfica. No exocitosis. 
Dermis: Denso Infiltrado en banda superficial, snpa- 
rado de la epidermis por una fina fran.ja de col^gono no 
inflltrada. En dermis media, discrotos infiltrados
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perivasculares y perianexiale s . Exocitosis folicular de 
algunas c^lulas micAsicas de pequeno y mediano tamano 
aisladas. No mucinosis folicular. Citologfa: Consti­
tufan los infiltrados, linfocitos de aspocto normal, 
histiocitos y, predominantomente, c6lnlas micAsicas de 
pequono, mediano y algunas de gran tamano. Taiiibi^n se 
observaron, algunos oosin6filos. MelaiKÎfagos on dormis 
superficial.
Medulograma esternal: Serie roja normal. Serie grann- 
locftica con eosinofilia évidente, fundamontaJmente ma- 
dura. Infi1traci6n linfoplasmâtica de elementos madu­
res. No se observaron cëlulas de ndcleo cerebriforme. 
Modula con estfmulo del sistema inmunocompetente.
Se realizd tratamiento con mostaza nitrogenada -MUS- 
TARGEN-, segdn pauta preconizada por VAN SCOTT. Rrevla 
induccirfn de la tolerancia inrounollÇgica, median te ml- 
crodosis intravenosas, se iniciaron aplicacioiies cut4- 
neas a dfas alternes. Al mes y medio, la eritrodermia 
habfa desaparecldo, persistiendo algunas lesiones eri- 
tematosas de pequeno tamano y cierto prurito. Se conti­
nué entonces, con apiicaciones bisemanales y una crema 
de valerate de be tame tasona al O'I# para aliviar e1 
prurito. Se realizé un control histolégico, con e 1 si - 
guiente resultado:
Biop^ia -n^ I,C_^785- de lado izquierdo de la espalda 
-eri trodermia-:
Epidermis; Mismos hallazgos que en la biopsia précé­
dante de la misma looalizacién -n^ 10.547-.
Dermis: Diferfa de la precedents, en que e1 infiltra­
do on banda era menos intense, no se observaron fol feu­
les, y, tampoco, células micésicas de gran tamano, sélo
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do poquofio y mediano tamano.
in diciembro de 1 .976 , fne dado de alta, i nd i céiido so­
lo continuer con u n a  aplicacién semanal do mostaza n i ­
trogenada.
C on esta pauta, so mantuvo bajo conttol externe, bas- 
ta abril de 1.977. C ontinuaron aparoc i o n d o  poquonas lo- 
siones o r i t e m a t o s a s , una do las cuales, en piano do e x ­
tension del muslo derocho, fue b i o paiada -n? J I . T T9-, 
obsorvOndoso una histologfa similar a la anterior -n? 
1 0 .785-, a la quo habrfa quo anadir, la presoncia do 
algunos p e l i m o r f o n u c l e a r e s . Se aumenté la frecuorvcia de 
las aplicaciones de mostaza, a dfas alternes, y, en los 
dos mesos siguientos, desaparecieron completanionto las 
lesiones. Do n u e v o , se pasé a una a p l i cacién semanal, 
habiendo perroanecido asintomético h a sta la actualidad. 
En este paciente, no se produjo pignieiitacl én morena de 
la piel por la mostaza nitrogenada.
C o m e n t a r i o ; Prurito generalizado y posterior dosarro- 
llo do una eritrodermia con a lopecia do térax, axilas y 
pubis, pero que, todavfa, no se acompafiaba do adonopa- 
tfas. llistolégicamente, se trataba do una ME. En sangre 
periférica, se déterminé u n a  célula de Sézary por cada 
100 leucocitos, insuficiente para reforirnos a un S.E. 
Eo s i n o f i l i a  periférica y  modular. Una IgE superior a
4.000 u.i./ml, no résulta valorable on relacién a la MF 
por padecer el paciente asma bronquial. O estaca un alto 
porcentaje de linfocitos n u l o s . l.a n e g a t ividad do las 
pruebas intradérmicas con diverses aiitfgenos microbia- 
nos, y la imposibilidad de sensibilizar al paciente con 
DNCB, parecen indicar una situacién inmunitaria c e l n 1ar 
deficients. Respecte al tratamiento con a p l icaciones
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do mostaza ni trogoiiada, so ob tnvo nna buena rospiiosta, 
dnsapareciondo completamonto las losioiios y oiicoii trén- 
doso asintoniAtico liasta la actual i d a d . La froctioiicia 
con quo se efectéan las aplicaciones, debo d i snii nui i so 
gradua Imente. Asf, en este paciente, al pasar de uiia 
aplicaciéii a dfas alternes a una aplicaciéii bisemana I , 
continuaron apareciendo alguTias lesiones, que obligaron 
de nuevo a aplicaciones alternas, para, una vez dosapa- 
recidas las lesiones, poder pasar a aplicaciones sema­
na 1 es .
CASO NI 19
U. II. C. -Il* nS 2 .315-, hembra de 57 aiios, casada, do 
profosién sus labores, natural y con domicilie en Cin- 
dnd Ile a 1 .
Ingresada on nuestro servicio desde el 2 do abril de
1.973 basta el 9 de mayo de 1.973.
Antécédentes F a m i l i a r e s : Padre fallecié de accidente 
cerebrovascular. Madré fallocié de accidente t ranméti- 
e n . Clnco hermanos; Très failecieron do car ri iopatfas no 
e spec if i c a d a s , una liermana de posible embolia pu 1monar 
y otra do bronconeumonla. Ocho hijos: Sieto fallocieron 
en la infancia y une viv f a  s a n o .
Antécédentes Personale s : A los 29 anos, anexoc tornfa 
izqulorda, desconociendo la causa. Ilronquitio crénica 
desde los 47 anos. Menopausia a los 55 anos; an terior- 
monte, dismenorrea frocnonte. Habfa tonido un ombarazo 
extrautorino y un aborto.
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lligtoria C l f n l c a ; Cinco anos an tes de su ingroso, le 
aparecieron en abdomen, nnas lesiones oscuras, de colo- 
racién ceniza, del tamano de una painia de la ma n o , que 
no so a oompanaban do sintomatologfa subjetiva alguna, y 
que desaparecieron lentamonte sin tratamiento. Ties 
anos més tarde, le aparecieron on la misma localiza- 
cién, una lesiones eri tema t opar duzca s , redoiidoadas , do 
très o cuatro centfmetros do dimen si one s , que no liac fan 
relieve apreciable sobre la piel s a n a , y quo perinauo- 
cioron estacionarias unog cinco mesos. I'ostorioimen t o , 
comenzaron a infiltrarse, onmontaron de t a m a n o , a p a r e ­
cieron nuevas lesiones, confluyeron y so extendinron 
también a espalda. Algunas, regresaron por el centre y 
crocioron por la periferia, danrjo lugar a formas circi- 
nadas. El proceso ya so acompané de prurito i n t e n s e . En 
los illtimos meses, se afectaron las exti omirlades. Iloa- 
liz6 tratamiento con corticoïdes tépicos, y cor ti coides 
y antihistamfnicos por vfa general, con egcaso rosnlta- 
do .
Expi o r a c i é n î Presentaba en abdomen, espalda, exilas, 
plieguo del codo derecho y extromidad inferior doroclia, 
una s plaças eritomatoparduzcas o amar ill en t a s , redon- 
deadas, de 3 a lO cm de dimensiones, muy numer o s a s , so­
bre todo en abdomen y  espalda, llegando, en esta ultima 
1 ocal izacién, a ocupar casi toda la regién lumbosacra. 
Algunas, por curaclén central y extension periférica, 
mostraban una forma anular o circlnada -fig 8-. Ea in- 
fiJtracién de estas lesiones, liacfa que aparecieson so- 
breelevadas sobre la piel sana. No presentaba tumores. 
No se palparon adenopatfas ni o r g a n o m e g a l l a s , ni se 
d escubrieron otras alteracionos . La paciente man ténia
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btien ostarto general,
Expl oracloiie 5 Complementarias :
Hematics 4,940.000; Herooglobiiia 15'2 g r # ; Hematoorito
46'5#.
Leucocitos 7.800; P-52, C-3, L-37, E-2, B-2 y M-4. 
riaquetas 245.000.
VSG 15 a la primera bora.
Gtucemia, ure a , protrombina, fosfatasas écirla y alcali- 
na, colomias, GOT, G HT y retericién de brome su 1 f o ta I e f na 
normal os .
Anélisls sistemético de orina dentro de limites norma­
les.
Hadiografia de térax normal.
JJiopjjia plaça en axila izquierda:
Epidermis: Presoncia de microabcesos de Pautrier, con 
células micésicas de pequeno, mediano y gran tamafro 
-fig 9-. El reste de la epidermis, se encontraba prac- 
ticamento libre de exocitosis.
Hermls: Importante infiltrado en banda superficial, 
que contactaba ostrecbamento con la epidermis. Més pro- 
fundamonto, discrotos infiltrados per ivaseu1ar e s y pe- 
rifolicnlares. Exocitosis folicular salpicada de céln- 
1 as micésicas. Mucinosis folicular. Citologfa: Consti­
tufan los infiltrados, linfocitos de aspocto normal, 
histiocitos, algunos eosinéfilos y células micésicas de 
pequeno, mediano y gran tamano.
bi^p^ia ^n2 ^.^8^- de plaça en fiance dereclio: H i s I o - 
patologfa superponib]e a la de la anterior biopsia, ex­
cepte que no se aprexjié mucinosis en las oscasas imégo- 
nos foliculares visibles en los certes.
Tratamiento: Aplicacién tépica en cura oclusiva, de
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nna crama de aco ténido do f 1 uoc inn I ona ni () ' (t 2 5# . C i - 
cI of 08 famida -GENOXAL-, 200 mg diarjos por via oral.
i'.volucién ! l.a paciente mojoré notai» I omen te . Iii.sminnyé 
la infiltracién de las I estones, pero no llogaron a ro- 
soJverso completamonte. A las cinco semanas do su in- 
greso, fue dada de alta, indi cénilo se 1 o con tinnar con ol 
misino tratamiento tépico, y suspendiéndose la ciclofos- 
faniida por la aparicién de vémitos.
No tonemos referencias de contrôles postortores.
Comentario: Paciente de 57 anos, que pro sen talm nna 
ME en el estadfo de plaças inf il trad a s , rie cinco afios 
de ovolucién, I,a histopatolog fa do n s t a s losione.s, ré­
sulté caracterfstica • Microabcesos opidérniioop do l’au- 
trior, e infiltrado dérmico on banda .superficial , cons­
ti tuldo por células micésicas y algunos eosinéfilos. Se 
consignié una buena respuesta, a la aplicacién tépica 
de estoroides y administracién de 2(1(1 mg diarios do ci- 
c 1 ofosfamida. Mejorfa que no fue controlada postorior- 
mento.
CASO N* 20
II. F. M. -H* n* 2 .3 2 7-, bomb ra de 4 7 anos, casada . do 
pr of c si én sus labores, natural de lia r ce I ona y con rloini- 
ci I io en Henidorm -Alicante-.
Ingresada en nnestro servicio desde ol 27 de abril de
1.973 hasta el 2G de junio de 1.973 y desde el 6 do jn- 
Iio de 1.973 hasta ol I 3 de noviembre de 1 .973-
Antccedentos Familiares: Padre f.allecié, pero no
./ •
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conocfa la causa. Mad r o padocfa hi po r tens i éii arterial. 
Tres hijos vivXan sanos.
Antecedentes r e r s ouales; Amigdaiectomfa a los 8 aiios. 
Desde los 17 aiios, varices de oxtremidades infer lores, 
siendo intervenida qulriîrgicamente del lado izqnierdo.
A Jos 45 anos, histerectomfa por mioma nterino y ane- 
xectomfa izquierda por quiste ovérico.
Itistoria C l f n i c a : Siete anos antes do sn primer in- 
greso, le aparecieron do forma diseminada por gran par- 
to do I a superficie cut é n o a , unas lesiones oritomato- 
sas, redoiideadas y algo prnrig i n o s a s . Desaparocfan con 
la aplicacién tépica de estoroides, pero rocidivaban 
al poco tiempo. En el r'iltimo afio, las lesiones se hi- 
cioron per si s tonte s , aumentaron de tamano e infiltraron 
en mayor grado, haciondo relieve sobre la piel sana. Al 
mismo tiempo, aparecieron otras nuevas y se into nsi f icé 
el prurito, aun<]ue nunca fue muy aoe n t u a d o .
E x p l o r a c i é n ; Presentaba en térax, abdomen, espalda, 
fia n c e s , axila izquierda, dorso de manos, p e r i n é , mns- 
los y fosa poplftea derecha, unas plaças eri tematosas, 
algunas d e s c a m a t i v a s , redondeadas, ovaladas o alarga- 
das, de hasta quince centimetros de dimensiones, de 
contornos bien delimitadoe. Estabnn infiltradas en d i ­
verse grado, algunas muy sobreelovadas, casi tumorales 
o, realmente, tumorales -fig 5-- No se pal paron adeno- 
patfas ni organomegal i a s , ni se descubrieron otras al- 
teraciones, y la paciente mantenfa buen estade g e n e r a l .
Exploraciones Complementarlas :
Hématies 4.390.000; Ilemoglobina l4'2 gr#.
Leucocitos 7.000: P-7.5, C-3, L-29, E-I y M-2.
Plaquetas 270.000.
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VSG I 4 a la primera hora.
Gliicomia, urea, colesterina, protrombina, fosfatasa a l ­
calina, colemlas, GiiT, GPT, retoncirfn do bromosulfota- 
lefiia, calcemia, eodio, cloro y potasio normales. 
Proteinas totales 7'9 gr#: Alb d m i n a  4'24, alfal 0'3I, 
alfa2 0'97, beta I '28 y gammaglobnlinas I^I.
Anélisis aistemético de orina dentro de limites n o rma­
les.
Hadiografia de térax n o r m a l .
Biopsia tumor en piano anterior del té­
rax :
Epidermis; Atrofia. Exocitosis de células micésicas, 
constitnyendo pequenos microabcesos de Pautrier.
Permis: Comple tamente invadida por una pro 1iferacién 
de células m i c ésicas de pequeno, mediano y gran tamano 
-fig 6 y  7- ,  S u p e r f i c i a l m e n t e , la proliferacién contac­
taba con la epidermis. En dormis m e d i a  y profunda, las 
células micésicas se disponian entre las fibras de co- 
1é g e n o . Se diferenciaron algunas mitosis. No se distin- 
guieron folfculos p i l o s e b é c e o s . Citologfa: Ademés de 
células micésicas, se diferenciaron algunos linfocitos 
de aspecto normal, histiocitos y muy escasos eosinéfi- 
los. Presencia de melanéfagos en dermis superficial.
Las tinciones de Giem s a  y  P a p a n i c o l a u , p e r m i t i e r o n , en 
las improntas efectuadas de este tumor, nna mejor ob- 
servacién, de los nécleos irregulares, a veces mostruo- 
sos, propios de las células micésicas.
Dio^p^ia j^n2 8e plaça en muslo derecho:
Epidermis: Lig o r a  atrofia. Exocitosis salpicada de 
algunas células micésicas de pequeno, modiano y gran 
t a m a n o .
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Dermis: Denso infiltrado on banda superfioial, con- 
tactando estrechamonto con la epidermis. En resto de 
la dermis y parte superior do la hipodermis, inf i l t r a ­
dos periv a s c u l a r e s . No so observaron anexos. Cit o l o ­
gfa; Constitufan los infiltrados, linfocitos do a s p o c ­
to normal, histiocitos y , predominantomente, células 
micésicas de p e q u e n o , mediano y  g ran tamano. l’resoncia 
de melanéfagos en dermis superficial.
T r a t a m i e n t o : Danos de permanganate potésico al 
1/ 20 .0 0 0 . Aplicacién tépica de antibié ticos. Dredniso- 
na, 4o mg diarios por vfa general y, p o s t e r i o r m o n t e ,
4o mg diarios de motilprednisolona. Ciel ofosfamida 
-GENOXAL-, 200 mg diarios por vfa oral, hasta un total 
de 6.400 mg.
E v o l u c i é n : Con la administracién de corticoïdes y 
citost é t i c o s , se consiguié una gran mejorfa de las 1o- 
siones. Disminuyé el grado de eritema, que fue susti- 
tuido por hiporpig m e n t a c i é n . T ambién la infiltracién 
de las plaças, aiinque p a r c i a l m e n t e . Se registré una 
reaccién erisipelatoide en dos lesiones. Se su spe nd i é 
la administracién de ciclofosfamida, por afectacién 
do 1 cuadro hemético - 3.300 leucocitos y 115.000 pla- 
q u e t a s - .
Contrôles P o s t e r lore s : A las dos semanas de haber 
sido dada de alta, reingresé por agravacién de I cuadro 
cuténeo. Las plaças situadas en axila izquierda, bom- 
bro izquierdo, reglén submainaria derecba, lado dorocbo 
del abdomen, periné y cara interna del torcio superior 
del muslo izquierdo, aparecfan muy inf i1 tradas. Otras 
plaças, en térax y  espalda, continuaban clfnicamonte 
casi curadas. El resto de las lesiones, se encon traban
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algo més infiltradas o, p r d c t i c a m o n t e , iiada modiflca- 
das. A n a l f t i c a m e n t e , presentaba una disoreta anémia, 
n ormal I z a c l é n  de los leucocitos, y funcién hepética 
3 in a l t e r a c i o n e s . Se registré una diabetes esteroidea, 
que obligé a disminuir la dosis de m e t l 1p r e d n i so I n n a , 
desde los 40 mg diarios mantenidos desde sn anterior 
ingreso, a 2h mg diarios, y a instaurar nn régimon die- 
tético, con lo que desapar ecieron los signes do dial)o- 
tos. Se reanudé la administracién de c l c 1o f o s f a m i d a , 
que, al alcanzar una dosis total de 3.9<'() m g , dobié do 
nnevo su s p e n d e r s e , por afectacién homética -2.500 len- 
cocitos-. Al poco tiempo, désarroi lé una liopatitis, 
clfnica y analf ticamente -GOT 1.660 u .i ., G P T  1 . 960 
u .i .-, muy florlda. Durante dos moses y modio, m a n tnvo 
repose y siguié un régimon dietétlco de protoccién bo- 
pética, curando la hepatitis. 3'ambién, durante este in- 
groso, se ra d i a r o n  las plaças més infiltradas -algunas 
ya de caréctor tumoral-, que en némero de sois, ban si­
do roforidas anter i o r m o n t e : D . T. por plaça de 3DD a 
1.400 rads en un sélo campe, en sosiones de 50 a 200 
rads, nna a tres voces por semana -Kv 50, D . F. P. 3'* 
cm-. Se realizé u n a  teroora biopsia cuténea:
Bl^p^ia ^n2 2.'!L^ 2.~ 8e plaça en piano anterior de 1 té­
rax !
Epidermis! Harcada atrofia. Hiporpigmentacién de la 
basai. No exocitosis.
Dormis: En dermis superficial y parte superior de Va 
dormis media, intense infiltrado en banda, separado do 
la epidermis por una fina fran.ja de colégeno, rospotada 
por la infiltracién. Més profundamente, infiltrados pe­
rivasculares y perianexiaies. No exocitosis en las
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oscasas imégones foliculares observadas. No mnciriosis 
folicular. Citologfa; Constitufan los infiltrados, 
linfocitos do aspecto normal, histiocitos y células 
micésicas de pequeno, mediano y algunas de gran tama­
no. Melanéfagos en dermis superficial.
A pesar de los diverses tratamientos anteriormonte 
referidos, continuaron apareciendo nuevas lesiones 
cuténeas. El estado general de la paciente, fue agra- 
véndose p r ogresivamente, hasta el f a l l e c i m i e n t o . No 
se practicé necropsia.
C o m e n t a r i o ; Se trata de un case de MF cléslca o 
forma de A L I D E R T - B A Z I N . Cuando la paciente ingresé 
por primera vez en nuestro servicio, presentaba nume- 
rosas plaças infiltradas, algunas de caréctor tumo­
ral. Se encontraba, por lo tanto, en un estadfo III. 
A u n q u e , la administracién de corticoïdes y citostéti­
cos, se siguié de mejorfa clfnica, no parece, en a b ­
solute, que hayan prolongado la vida de esta pacien­
te, ademés, no faltaron los efectos segundos indesea- 
bles, de estas drogas.
CASO N* 21
A. G. L. -H* n@ 2.556-, varén de 80 anos, soltero, 
tipégrafo jubilado, natural de Salamanca y con dotiti- 
cilio en Madrid.
Ingresado en nuestro servicio desde el 27 de fobre- 
ro de 1.974 hasta el 8 de Julio de 1.974 y desde ol 
17 de agosto do 1.974 hasta el 23 de julio de 1.975.
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A n t ecodenteg F a m i l i a r e s : Padre fallocié d e s c o n o c iovi- 
do la causa. Madré fallecié de peritonitis poi apen- 
dicitis perforada. Dos hermanos: Uno padecfa una eii- 
fermedad mental y ol otro vivfa sano.
A n t e c e d e n t e s  P e r s o n a l e s ; Drucelosis a los 18 aiios. 
IJretritis a los 20 anos. Diagnosticado de u I eu.s g.fg- 
trlco a los 68 anos. F s tr eii imi en to créiiico. lier n t a in­
guinal izquierda. Fumador de unes ouaronta c i g a r ri 1 I os 
diar i o s .
Ilistoria C l f n i c a : Dos anos antes do su primer iiigre- 
s o , le a parecieron en miembros inforioros, prnfereute- 
mente en pianos oxternos, unas lesiones eriteinatoosca- 
mosas, redondeadas u  ovaladas, do 2 o 3 cm do dimeri- 
si one s por término medio, que no le ocasionab.nn prn r i - 
to. Fue tratado con una medicacién por vfa oral que uo 
rocordaba, y con aplicacién de pomada de f l u n c o r t o l o ­
ua . Las lesiones no mejoraron, siiio que ailn aumenlaron 
de tamano y aparecieron otras en la cara y on el tron- 
co, al tiempo que comenzé con prurito. .Sels moses a n ­
tes de su ingreso', se desarrollé nn tumor sobre una 
lesién preexistente en regién superciliar derecba. E s ­
te tumor crocié, provocéndole sonsacione- , ies Iési cas 
y ligero dolor; p o s t e r i o r m e n t e , se formaron f i su ras eu 
sn superficie, dando salida a una secrecién serobemé- 
t i c a .
E x p l o r a c i é n : Presentaba tres tipos de le.sione.s:
a . - Plaças o r i t e m a t o e s c a m o s a s , n ad a o muy 
ligeramente infiltradas, bien de 1i m i t a d a s , de lormas 
variable y contornos redondeados, algunas poTicfcli- 
cas, con un components de atrofia y telangiectasias eu 
su superficie. Tamano también variable, alcanzaudo
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hasta 20 cm de dimensiones. Estas lesiones internsalnni 
regién pectoral derecha, regién escapnlar doroclia y 
oxtremidades inferiores, principal mente pianos de ex - 
tensién de muslos.
b.- Plaças er i tematoe scamosas , niny in Pi I - 
tradas, que en algunos puntos llegaban a sobreoIevaise 
hasta un centfmotro. Las oscamas de estas lesiones, 
grnesas y muy adheridas, eran mucho més 11amaIivas rpie 
en el primer tipo de lesiones. Interesaban la cara, a 
nivol de 1as regiones frontal y temporal izquierda.
c.- En regién superciliar derecha, tninor 
s o m i h e s f é r i c o , de 5 cm de diémetro, gobreelevado 3 c m , 
de superficie oritematosa con u na griota ocupada por 
una costra homética, de consigtencia dura y no adheri- 
do a pianos profundos -fig 44-.
No se palpaban adenopatfag. En térax se auscnItahan 
algunos estertoros diseminadog por ambos campos pulmo- 
naros. No organomogalias abdominales, liernia inguinaI 
izquio r d a .
Exploraciones C o m p l e m e n t a r i a s ; 
llematfes 4.610.000; Ilemoglobina I3'9 gr#; Homatocrlto
43'3#.
Leucocitos 11.000: P-55. C-6, L-37, E-I y M - I .
Plaque tas 400.000. .
V S G  42 a la primera hora.
Glucomia, urea, p r o t r o m b i n a , GOT, GPT, sedio, clore y 
potasio normales.
Protefnas totales J'ÏO gr#: Albémina 3'84, alfal o'il , 
alfa2 0'q4, beta I'I3 Y gammaglobnlinas G'88.
Anélisie sistemético de orina dentro de Ifmitos n o r m a ­
les.
I 6 !
R adiograffa de térax! Lesiones apicaJes rnsidnalos, 
probablemente especificas.
K. C. G. normal.
Bio^p^ia ^ n 2  8e tumor en regién superciliar
d e r e c b a :
Epidermis: En la muestra, sélo se observaron unos 
fragmentes epidérmicos, que ofreclan aspecto normal.
Dermis: Invadida en su totalidad, por una p r o lifera­
cién de células micésicas de mediano y gran t a m a n o , 
que contactaba con los fragmentes epidérmicos y recba- 
zaba las fibras colégenas. Algunas de estas células se 
encontraban en mitosis. Tam b i é n  se observaron, algunos 
linfocitos de aspecto normal e histiocitos. Ansencia  
de anexos en los certes realizados.
T r a t a m i e n t o : Prodnisolona tépica en cura oclusiva.
Mo ilprednisolona, 20 mg diarios por vfa parenteral, y 
disminucién progresiva de la dosis. R a d ioterapia de 
tnmor en regién superciliar derecha: D. T. I .OOO rads, 
en cinco sosiones de 200 rads a intervales de cinco 
dfas -Kv 4 3 , D . F. P. 30 cm-.
f v o l u c i é n : Disminuyé el grado de infiltracién y eri- 
t"' de las plaças. El tumor se apiané.
: ante esta h o s p i t a l i z a c i é n , aparecieron otros sois 
tumores en : regién superciliar dérocha, do s en regién 
temporal derecha, dos en mej i l l a  d erecha y une en r e ­
gién mandibular derecha. Se resolvi erou con la rad i o ­
terapia, siguiendo el mismo programa que on ol primer 
caso .
En julio de 1.97^, fue dado de alta con notable m e ­
jorfa.
Contrôles Pos teriore s : Cinco semanas més tarde.
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reingresé per haberse d é s arroilado nnevos tnmores en 
frente, regiones temporales, pérpados superiores, d o r ­
so de la nariz, mejillas y o x t remidades inferiores. 
Estes tumores eran redondeados, de pequeno t a m a n o , el 
mayor de 2'5 cm de diémetro, de superficie eritoniato- 
descamativa; algunos m o s traban un contorno d i f n s o , 
continuéndose casi insensiblemente con la piel de a l - 
rododor. E n  toda la superficie cuténea, presentaba una 
fina descamacién. E n  palmas y plantas, algunos puntos 
liiperqueratésicos. Di s t r o f i a  de las unas de los pies. 
No existla aumento de la pér d i d a  de cabello. No se 
pa l p a r o n  adenopatfas ni o r g a n o m e g a l i a s . En ambos cam­
pos p u l m o n a r e s , continuaban a u s c ulténdose estertores 
diseminados. Se practicé u n a  s egunda biopsia:
Bi^p^ia j^n2 2-29 % -  de plaça erit e m a t o e s c a m o s a  en e s ­
palda:
Epidermis: Presencia de p equenos microa b c e s o s  de 
Pautrier, de células micésicas de m e d i a n o  y gran tama­
no .
Dermis: E n  dermis superficial, focos de i n filtra­
cién, p r e f e r enteroente perivasculares, que no llegaban 
a constituir u n a  banda continua. E n  las zonas donde la 
infiltracién era més densa, splfa contactar con la 
epidermis, y era a estes niveles donde se obsorvaban 
los microabcesos de Pautrier. No imégones foliculares 
valorables. C onstitufan estes infiltrados, linfocitos 
de aspecto normal, histiocitos, poli m o r f o n u c l o a r e s  y, 
sobre todo, células micésicas de pequeno, mediano y 
algunas de gran tamano. Presencia de m e l a n é f a g o s  en 
dermis superficial.
Se efectuaron los siguientes tratamientos: 4o mg
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diarios do meti J prednisoloiia por vfa parontoral, y 
d i smiinicién progresiva do la dosis. ApIicacionoR tépi- 
cas do m o s t a z a  n itrogenada en dos tri mo r e s . C i t o s t é t i ­
cos por vf a general; sucesivameute : p-N '-nin t i 1-h i dra- 
zInomoti 1-N-lsopropi 1-benzamida -NATUJ.AN-, lOO nig d i a ­
rios; cJorambucil -LEUKERAN-, 12 mg diarios; y ciclo- 
fosfamida -GENOXAL-, 200 mg diarios. Had loto r api a do 
dioz tumores: D. T. de I.OOO rads por t n m o r , sognn 
programa y a  referido.
Antique los tumores respondieron a la radioterapia, 
brotaron otros nuevos. Los citostéticos se iiios traron 
inoficacos a las dosis senaladas en esta faso do la 
onformedad, ademés, reperentieron sobre el cuadro be - 
mético. El E. C. G . , anteriormento normal, inostré d i s - 
tubios de la conduccién auricular y do la r e p o l a r i z a ­
cién ventricular. El estado general se fue deter i o ran- 
do h a sta obligar al paciente a guardar cama de forma 
permanente, falleciendo poco niés tarde, de edema agndo 
de pulmén.
Necropsia -n* 71/75 de 1 archive de Anatoinfa Patolé- 
g i ca-:
biagnéstico: MF con extensién a tiroides, pulmén, 
corazéii, bazo, rinén y préstata.
I*.- Tiroides: Farenqnima infiltrado por células 
niicé.sicas de med i a n o  y gran t a m a n o , algunas en m i t o ­
sis .
29.- Pulmén: La mayor parte del parénqu i ma se 
encontraba do se s t r u c t u r a d o . Zonas donde los alveolos 
estaban colapsados y los septos alvoolares rotos. En 
las partes mejor conservadas, las luces alveolares 
aparecfan ocupadas por un 1fquido grumoso eosinéf!lo.
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Todos los vasos de pequeno y mediano calibre estaban 
repletos de hematfes. Focos de microhemorragias. In- 
filtracién difusa de células micésicas de mediano y 
gran tamano.
3®.- Corazéns La mayorfa de las fibras torifan 
aspecto normal, pero, en pleno parénqnima, existla 
destruccién de algunas zonas invadidas por células mi­
césicas.
4®.- Dazo: Areas de necrosis y liemorragia. Pare­
des vasculares ligeramente engrosadas. Infiltracién de 
células micésicas.
5®.- Ilinén: Parénquima en general bien conserva- 
do. Tébulos y asas de Henle bien constituidos, con 
epitelio de revestimiento ordenado, excepto algunos 
pequenos focos de células micésicas que los destrufan. 
Los glomérulos conservaban sus caracterfsticas.
6®.- Préstata; Desaparicién casi compléta de la 
estructura de este érgano, sustituida en gran parte 
por una masa tumoral de células micésicas de gran ta­
mano -fig 45-.
Con frecuencia, las células micésicas de estes in­
filtrados viscérales, bablan adquirido caractères do 
gran desdiferenciacién, aclaréndose los nécleos, en- 
groséndose la membrana nuclear y disponiéndose la cro- 
matina en una trama reticular. Salpicando estas céIn- 
las, que a menudo eran prédominantes, se observaron 
algunas de nécleo grande y muy irregular o, en ocasio­
nes, multinucleadas -fig 46-.
Causa de muerte: Edema agudo de pulmén.
Comentario; Paciente que fallece de edema agndo de 
pulmén, como complicacién éltima de una MF do tros
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afios y medio de evolucién. Cuando la onformedad alcan- 
zé el estadfo tumoral, el desarrollo i nce san te do n n e - 
vos tumores neutralizé el buen resultado conseguido 
con la radioterapia en los tratadog. Corticoïdes y c i ­
tostéticos por vfa general, se mostraron practlcamonte 
Inofioaces. Los hallazgos necrépsicos indican una e x ­
tensién importante de la MF. LLama la atencién, la 1n- 
filtracién del miocardio, que podrfa oxplicar los 
trastornos electrocardiogréficos observados on ol se- 
gnndo ingreso, ya que un E. C. O. reallzado nn aiio y 
medio antes fue normal.
CASO N® 22
C. N, C. -H* n® 2.586-, hembra de 81 anos, vinda, de 
profogién sus labores, natural de Coûta y con domici- 
1io en Madrid.
Ingresada en nuestro servicio desde ol 3 de abril de
1.974 hasta el I de julio de 1.974.
Antecedentes F a m i l i a r e s ; Fadre fallecié rie cardiopa- 
tfa no e specifi c a d a . Madré fallecié a edad avanzada, 
desconociendo la causa. Un hermano padecfa diabetes 
mellitus. Tres hijos vivfan sanos.
Antecedentes P e r s o n a l e s ; Diagnosticada de diabetes 
mellitus a los 78 anos; desde entonces, sogufa t r a ta­
rn lento con a n t idiab ê t i COS orales y régimon dietétlco. 
No reforfa otras enfermedades do interés.
Ilistoria C l f n i c a ; Siete anos antes de sn ingreso, 
comenzé con prurito generalizado, segnido de la
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aparlcléii de unas lesiones er itematoescaniosag, rpjo 
progresivamente se fueron oxtendiendo por toda la su­
perficie cuténea, hasta configurât una eritrodermia. 
Fue diagnosticada de psoriasis oritrodérmico y tratada 
con corticoïdes por vfa general desapareciendo eI pru­
rito.
Exploracién; Presentaba una eritrodermia, més acon- 
tuada en la cara, donde la piel, finamente doscamatl- 
va, tonfa un aspecto atréfico. El resto del tegnmeiito 
estaba infiltrado y edoroatizado, palpéndose como oni- 
pastado. Alopecia casi compléta de cuero cabellndn. 
lliperqueratosis palmoplantar con formaciéii de grietas 
de foiido hemorrégico. Engrosamiento por biperqnerato- 
sis del borde libre de las unas y deslustramieiito de 
las léminas ungueales. No adenopatfas ni organomega- 
llas. Conservacién del estado general.
Exploraciones Complementarias: 
llematfes 3-420.000; Hemoglobins 10'6 gr#; Homatocrlto 
32'4#,
Leucocitos 7-200; P-42, C-2, L-I3, E-10, H-l, M-3 y 29 
células de Sézary de gran tamano.
Plaquetas 180.000. '
VSG 50 a la primera hora.
Glucomia basai, urea, GOT y GPT normales. Ciirva de 
glucemia tras ingestién de 100 gr de glucosa patolégi- 
ca,
Protefnas totales 7'4 gr#; Albémina 3'I5, alfal O '35, 
alfa2 0'78, beta l'I7 y gammaglobulines l'95- 
Anélisis sistemético de orina dentro de limites norma­
les.
En otras determinaciones, 9.800 a 10.500 leucocitos.
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cnn j/| a 17 linfocitos, 12 a oog i n6 fi I y , *»ii I ros
rocnoiitos o f oc t'imlo s, , 28 y 29 c<^lnlns tlo S/zary,
Ifnd i n, o f f a rlo t^rax normal,
Mi la cloJ piano anterior clol mnsin lo -
rof -oritrodermia-;
dormis: JH p o r q n o r a t o s 1s con droas de po » aque r a Io- 
s ICxocitosis salpicada y on m l c r o n b c o s o s  de 
V i \   ^ 1er do c^lnlas m i c ésicas do p n q n o n o , niodinnct y 
n tamano.
Mormis! Iniportaiito Infiltrado on b;*nda snpor f i c i o I , 
i|nn contactaba ostrocliamontn con la opidormis. MKs 
profnndamento , lif^oros Infil tratlos per i vascn I aros y 
por lanoxia î es . ICxoci tosis folicniat similar a la ep I -
ddrmica. No mucinosis folicular. Ci toi of?f a: Consti -
tn(an los Infiltrados, linfocitos de aspecto normal, 
liistiocitos y, f undamen ta l me 11 te , c/( I u I as mi c/^sicfis do
pequeno, mediano y f»ran tamniio, aJfT'**»as en mitosis. Se 
obsorvaban también numérosos borna tins extravagndns.
Mednlof^rama esternal; Huona celui ar i dad plobal. Kvl- 
den te biporplasia do la sorte roJa, de cardcter pr»i- 
ciel moTi te macrobi 4ati co . Discrota p I a smoc i tos ;1 s de c.6- 
I Tl I as maduras. Cosinofllla. No 1 inî1/».eiins de 1 n va s i Xii 
n e o p 1 g i c a ,
Trat ami 011 to : A p I icac i/n tépica do va so I ano I i na y une 
ci'oiiia do valerato de bo tnmm tasona el Antiblsla-
mfnicos por v f a oral. Ile tame tasona , I ' 3 m/; diarios por 
vfa oral. C I c I o fosf ami dn -CKNUX AL- , l/»0 iti/; diarios.
10voiucl^u; Con ol trataminiito t/rpico refer *nlo y la 
fulmin I s trac i <^ n de be tante tasona por vfa oral , meJfMtl la 
i n f i l traci /(n del te^ ’umento, dlsmînuy<^> el fjr ado de et I- 
tema y desapnroci^ la descairiacK^n salve en palmas y
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plantas. Posteriormente, se Iniclé la administracién 
de cici ofosfamida, debiendo susponderse por la apari- 
cién de leucopenia -3.100- y desarrollo de nna infoc- 
cién respiratoria, con fiebre alta, expoctoraclén mii- 
coamarillentn y disnen, e instaurar tratamiento con 
ampici1ina.
En julio de 1-974, fue dada de alta, persistiendo la 
mejorfa de la infiltracién, eritema y descamacién, no 
obstante, la piel contlnuaba edoniatizada. Se le indicé 
continuer con aplicacién de una pomada de fluocortolo- 
na.
No tenemos referencias de contrôles poster lores.
Comentarlo: La eritrodermia, hlperqueratosis palmo­
plantar, alopecia y distrofias ungueales, junto a nn 
29# de células de Sézary en sangre periférica y nna 
histopatologfa cuténea con microabcesos de Pautrier y 
un infiltrado dérmico epidermotropo en banda superfi­
cial, en una paciente que refiere prurito generaliza­
do, configuran perfectamente un SS -aun on ansencia de 
adenopatfas palpables-. Destaca ademés, una aceutuada 
eosinofilia periférica y central. Es tab Iecido un tra­
tamiento con estoroides y citostéticos, expérimenté 
cierta mejorfa. Uesgraciadamente, la falta de colabo- 
racién de la paciente por su avanzada edad, no permi- 
tié un control prolongado del proceso.
CASO N° 23
J. F. G. -H* n® 2.6o 4-, varén de 39 ados, casndo, de
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profegién emplendo de comerclo, natural y cou lioniici- 
1io en Madrid.
Ingresado en nuestro servicio desde ol 20 de abril 
de 1.974 hasta el l4 de junio do 1.974.
Antecedentes Familiares! S in interés.
Antecedentes Personales: Diagnosticado de amebiasis 
intestinal a los 24 aiios. Frecuentos trastornos dis- 
pépsicos en relacién a transgresioiios diotéticas.
Ilistoria Clfnica! Quince anos antes de su ingreso, 
le aparecieron en ambos muslos, unas lesiones eritoma- 
tooscamosas, que no le ocasionaban prurito. Fue diag- 
nosticado de parapsoriasis en plaças y tratado con 
corticoïdes en aplicacién tépica y por vfa general.
Los corticoïdes permitfan una involucién de las lesio­
nes, pero, il suspenderlos, de nuevo se exacerbaban. 
Progiesivamente, aparecieron otras lesiones en ol res­
to de las oxtremidades inferiores, oxtremidades supe­
riores y algunas en el tronco, al tiempo que, ya a los 
doce anos del comienzo del cuadro, se bicierou prurl- 
ginosas.
Exploracién: Presentaba en tronco y oxtremidades, 
unas lesiones eritematosas, ligeramente doscamativas, 
de contornos redondeados y dimensiones variables. La 
mayorfa, se encontraban muy poco infiltradas y mostra­
ban una superficie ligeramente atréfica, de aspecto 
poiquilodérmico. Algunas, por el contrario, estaban 
bastante infiltradas, haciendo relieve sobie la piel 
sana y llegando a tener aspocto tumoral. Entre estas 
plaças, quedaban intercaladas pequenas éioas de piel 
clfnicamente sana. No se palpaban adenopatfas ni orga- 
nomogalias. No afectacién del estado general.
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Exploraclones Complcmentarias!
Heniatfos 5.730.000; Hemogloblna l6'8 gr#; Hematocrito
Loucocltos 12.200: P-6U, C-4, L-3I y M-I.
Plaquetag 280.000.
VSG 5 a la primera hora,
Glucemia, urea, GOT y GPT normales.
Anâlisla sistem^tico do orlna dentro do limites norma­
les.
Blop^ia -n2 2.'Û.^ 2.~ plaça muy infiltrada eii piano 
de extension del mualo izqulerdot
Epidermis: Areas do paraqueratosis. Acanfcosis dis­
crete. Exocltosis ealplcada do cdluias micdsicas de 
pequefio y mediano tamafio.
Dermis: Intense Infiltrado en banda superficial que 
so extendla hasta dermis media y mantenla estrecho 
contacte con la epidermis. En resto de la dermis y en 
hipodormis, infiltrados do dlsposicidn perivascular y 
perianexial. Exocltosis folicular similar a la epid^r- 
mica. No mucinosis folicular. Citologla: Constituian 
estos inf11 trades, llnfocitos do aspeoto normal, liis- 
tlocitos, eosintffilos y, sobre todo, cdlulas micdsicas 
mayoritariamento do pequefio tamafio y algunas do modia- 
no tamafio.
Bijop^ia -^ u2 plaoa oscasamento infiltrada y
do aspeoto poiquilod^rmico en la piorna izquierda:
Epidermis: Hiperqueratosis ortoqueratdsica. Atrofia 
marcada. Exocltosis do aisladas c4lulas micdsicas de 
pequefio y mediano tamafio.
Dermis: Acentuada vasodilataci<5n superficial. Infil­
trado en dermis superficial, constituyendo una banda
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continua, poro con una celularidacl mucho pobre
cuantitativamente que en la lésion an toriormnnte biop- 
siada. Este infiltrado, contactaba intiniamente con la 
epidermis, sobre todo en algunas zonas. Mâs profunda- 
monte, en dermis media, ligeros infiltrados perivascn- 
lares y perianexiales. Exocltosis folicular salpicada 
similar a la epidërmica. No mucinosis folicular apre- 
ciable. Gitologfa: Constituian estes infiltrados. lln­
focitos de aspecto normal, liistiocltos y ci?lulas mic<5- 
sicas predominantemente de poqueno tamaiio y algunas de 
mediano tamafïo. Presencia de melandfagos en dormis su­
perficial .
Tratamiento; Se realizaron aplicaciones tdpicas en 
cura oclusiva de cremas de fluocortolona y fluocinolo- 
n a .
Evolucl<?n; Con el tratamiento indicado, mejoraron 
las lesiones. Se observé una disminuci<5n del grade de 
eritema y de la infiltraci<5n de las plaças, y una de- 
saparicirfn de la descamacil5n. Se practtcaron dos biop- 
sias de controls
Bi^p^ias_-n9_9_;_62^7_y_9^62,8- de plaça de aspecto poi- 
quilod^rmico en piano de flexion del antebrazo Iz- 
qnlerdo! Histopatologfa superponible a la de la biop­
sie anterior -n? 9 -667-, pero con una infiltraci^n adn 
menos intense y observ^ndose mucinosis folicular.
Con la mejorfa referida, e 1 paciente fue dado do al - 
ta, habiendo transcurrido ocho semanas desde su ingro-
30 .
No tenemos referencias de contrôles poster lores.
Comentario: Paciente con una MF en estadio de plaças 
infil trades, que cuando ingresa en nuestro servicio
176 -
tlone ya una ovoiucidn de quince aïïos y todavln pornia- 
neco liraitada a la piel. En ocasiones, como on este ca­
se, las plaças de la MF muestran un aspecto poiquilo- 
ddrmico. En las cuatro biopsias roalizadas, se observd 
una exocltosis opid^rmica de cdlulas niic(5slcas, dis- 
puestas de forma salpicada, y un infiltrado dérniico on 
banda superficial, constituido fundamontalmento pur es­
tas c6lulas.
CA50 N9 24
M. Q. C, -H* nS 2.771-, hombra de 80 ailos, casada, 
modista jubilada, natural de Almodovar del Campo 
-Ciudad Real- y con domicillo en Puerto!lano -Ciudad 
Real-.
Ingresada en nuestro servicio desde el 13 de novioni- 
bre de 1.97^1 hasta el 29 de diciembre de 1.974.
Antecedentes Familiares: Padre fallecid dosconocion- 
do la causa. Madré fallecltf de bronconeumonla. Me cua­
tro hormanos, uno fallecid de silicosis y très vivian 
sanos. No tuvo liijos.
Antocedentes Personales; Uuicaniente referia onfornie- 
dades propias de la Infancia. No abortos.
llistoria Clfnica; Treinta anoe antes de su ingreso, 
le aparecieron, primoro en el dorso de las manos y 
posteriormente de forma diseminada por la cara, tronco 
y oxtremidades, unas lesiones eritematosas, finamen te 
descamativas, que se acompanaban de prurito discrete. 
Permanecié en esta situacidn, salvo ligeras
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variaclonos nunca llamativas, hasta uii afio antes de sn 
ingreso, en que las lesiones se acentuaron, a la vez 
que aparecieron otras nuevas. Dos do estas lesiones, 
on fosa antecubltal derecha y cara externa del ninslo 
izquierdo, se hicieron m^s prominentos, orosion4ndose 
y cubriéndose de costras. Durante toda la evoluciiîn 
del proceso, persistitf el prurito.
Exploraci<5n; Presentaba diseininadas por toda la su­
perficie cutànea, unas plaças eritematoescamosas, re- 
dondeadas, de dimensiones variables, entre medio cen­
timètre de di^metro y, por conflueucia de lesiones, 
llegar a ocupar oxtensas 6reas, como todo el antebrazo 
derecho. Entre plaças prdximas, quedaban iti tercaladas 
pequenas zonas de piel clinicamente sana. Estas plaças 
estaban poco infiltradas, salvo dos situadas en fosa 
antecubltal derecha y cara externa del muslo izquier­
do, quo aparecian sobreelevadas y cubiortas de costras 
pardoamari11entas. La piel de la frente mostraba una 
fina descamaci<5n y se palpaba como empastada. En ambas 
piernas, eritema y descamacidn en grandes lâminas. No 
adenopatias ni organomegalias. Conservaci^n del estado 
general.
Exploraclones complementarias;
Itematies 4.620.000; Hemoglobina I3'4 gr^q Homatocrito 
44'2^.
Leucocitos 7-500: P-57, L-3Ü, E-5, B-T, y M-7.
Plaquetas 281.000.
VSG 25 a la primera hora.
Glucemia, urea, protrombina, GOT, GPT, sodio, cloro y 
potasio normales.
Protefnas totales 6'9 gr^: AlbiSmina 3'?I, al fal 0'38,
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alfaS l'0 9 i beta I'20 y gammaglobullnas l'03.
AnAllsls slstem^tico de orlna dentro de limites norma­
les.
En otras determinaciones, 0 y I eosin(5f ilos. 
Dadiografia de trfraxj Elongaci<5n atfrtica. Creclmlonto 
ventricular izquierdo.
E. C. G.! Signos de miocardioesclerosis.
Bi^p^ia ^u£ plaça infiltrada en el muslo
izquierdo :
Epidermis! Areas de paraqueratosis. Acantopapiloma- 
tosis. Exocitosis de cdlulaa mic6sicas de mediano y 
gran tamafio en microabcesos de Pautrier.
Dermis! Vasodilatacirfn. Focos de infiltracidn en 
dormis superficial, de preforencia perivascular, sin 
llegar a constltuir una banda continua. Exocitosis fo­
licular de aisladas c6lulas mic6sicas. No mucinosis 
folicular. Citologfai Constitufan los infiltrados, 
linfocitos de aspecto normal, histiocitos, eosinrffilos 
y, predominantemente, c6lulas mlciJsicas de pequefio, 
mediano y gran tamafio. Presencia de melan6fagos eu 
dermis superficial.
Tratamiento! Antls^pticos y antibi6ticos tdpicos. 
Aplicaci6n de una creroa de pivalato de flumetasona al 
0'02^. Metilprednisolona, 60 mg diarios intravenosos y 
disminuci<5n progresiva de la dosis.
Evolucidn: Con este tratamiento mejoraron las lesio­
nes, pero, oncontrândose ingresada, presentd un cuadro 
disneioo progresivo, falleciendo al mes y medio de su 
ingreso en insuficiencia rospiratoria. Un estudio ra- 
diol6gico previo, mostrd un infiltrado pulmonar difu- 
80, de preferencia en ambas bases, que pudiera
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in to r pr e tar so como uiia ox ton g 1 o s p o c i f i c a  ilo la on - 
forinodad. No go practices nocropsia.
Comontario: Eii ocaaionos, la ME tiono nun ovolnci6n 
Qiiormemotite prolongada. Esta pacioiito, poririauooi6 dii- 
raiito treinta ados en si tnaci 6ii estaciouar ia, prosoii- 
tando dnicamento prurito y lesiouos oritemnIoogcaniosas 
poco infiltradas. En el ado quo precodid a su lugr oso, 
sufri<5 una agravacirfn importante y, ya ou uuoslto sor- 
vicio, fallecid en insuficiouci a rospiratoria, lialiidu- 
dogo observado unos infiltrados pulnioiiatos, quo, a I uo 
ofoctuarse nocropsia, no pueden so r in torpr o tarlos con 
soguridad.
CASO N° 25
J. S. V. -Ill n( 2.777-, var6n do 66 ados, casado, 
empleado de comercio, natural do SandamIro -Oronso- y 
con domicilio en Los Paradores -lltirgog-.
lugresado on nuestro servicio desde o I 21 do novioiii- 
bro do 1.974 hasta el 28 do junio do 1.975.
Antocedentes Eamiliares: Padre fallecid a I sor in- 
torvonido por afeccidn prost&tica. Madro fa I Ioci 6 on 
iusuficiencia hep&tica. Una Jiermana y cuatro hij os V i ­
vian sanos.
Antocedentes Personales: Kaqnitismo on la infaucia.
lieferia haber presentado un eczema on region proostor- 
nal seborreico7 - a los 4() anos. Ui agno g 11 cado de ul­
cus duodenal a los 48 ados; desde hacia tiempo so 011- 
contraba asintom^tioo. A los 56 ados, opisodio do
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deprosl6n psiquica intensa do un mes de duraciiin. 
Diagnosticado de tuberculosis pulmonar a los 57 aiios, 
indicdndosele tratamiento espocffico. A los 6o anos, 
crisis de vertigo, atrihuida a insuficiencia vîîsculo- 
cerebral.
Uistoria Clinica; Tres anos antes de su ingreso, le 
aparecieron, primero en antebrazo y m4s tarde en di­
verses puntos de la superficie cut^nea, una lesionos 
eritematoescamosas, redondeadas, de dimensiones varia­
bles, las mayoreg de varies oontimetros, que le provo- 
caban intense prurito . Progresivamente, estas lesio­
nes se fueron sobreelevando. Un tratamiento con oste- 
roides tdpicos, hizo que algunas involucionaran dejan- 
do zonas de hiperpigmentacidn y otras de liipocromia.
Kxploracirfn: Presentaba en cuero cabelludo, frente, 
cara -niejillas, regidn nasogeniana izquierda, mentrfn y 
regirfn submentoniana-, piano anterior del tdrax, ante- 
brazos, regiones inguinales y muslos, unas plaças eri- 
tematosas, ligeramente descamativas, de bordes policf- 
clicos bien delimltados, de hasta siete u ocho centi­
me tios de dimensiones y muy infiltradas, algunas de 
verdadoro car4cter tumoral -fig I7-- En cuero cabollu- 
do, marcada alopecia de tipo masculine, y en la banda 
marginal occipital, plaça infiltrada similar a las 
descritas que habia producido alopecia. AdeniAs de es­
tas lesiones infiltradas, se observaban otras invoiu- 
cionadas, que dejaban zonas de hipercromias e hipocro- 
mias resldualos. No se palpaban adenopatfas ni orgaiio- 
mogalias. El paciente mantenia buen estado general.
Exploraclones Complementarias: 
hematics 4.920.000; Hemoglobina I5'6 gr^q Hematocrito
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4]'9#.
Leucocitos 7.100; P-5I, 0-7, L-39 y E-3.
Plaquetas 350.000.
VSG 18 a la primera hora.
Glucemia, urea, colestorina, protrombina, GOT, GPT, 
sodio, cloro y potasio normales.
Protefnas totales 7'30 gr#: Albdmina 4'13, alfal o '[9 , 
alfaZ 0'78, beta I '10 y gammaglobulinas 0'9.
Radiograffa de tdrax: Cambios crduicos on idbuJo supe­
rior derecho, compatibles con antigua tuberculosis 
pulmonar.
Bi^p^ia de plaça en piano anterior del
tdrax!
Epidermis* Acantopapilomatosis. Exocitosis salpicada 
de cdlulas micdsicas de pequeno, mediano y algunas do 
gran tamafio, pero que en algunos puntos se agrupaban 
en microabcesos de Pautrier.
Dermis: Denso Infiltrado en banda superficial, que 
contactaba con la epidermis -fig 19— . Mds profundameti- 
te, ligeros infiltrados perivaseulares y perifollcula- 
res. Exocltosis folicular salpicada do cdlulas micdsi- 
cas. Mucinosis en alguna imagen folicular. Citologfa: 
Constitufan estos infiltrados, linfocitos de aspecto 
normal, histiocitos, eosindfilos, cdlulas plasmdticas 
y cdlulas micdsicas do pequefio, mediano y gran tamano 
-fig 20-. Presencia de melandfagos on dermis superfi­
cial.
Tratamiento: Apllcacidn tdpica do anti sdpticos -per­
manganate potdsico al l/lO.OOO- y antibidticos -genta- 
micina-. Apllcacidn de una orema do valerate de bota- 
metasona al O'iÿ. Metilprednisolona, 4o mg diaries
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parentoralos y disminucldn progresiva de la dosis. Ci - 
clof osfamida -GENOXAL-, 800 mg una vez en semaiia liasta 
un total de 4 gr. Mostaza nitrogenada -MUSTARGEN-, on 
apllcacidn tdpica a tres plaças: una en tdrax y dos 
submentonianas. Inmunoterapia inespe cff i ca mediarito 
aplicaciones de RNCB en una plaça localizada en el pia­
no do floxidn del antebrazo izquierdo, Radioterapla de 
cuatro plaças: en regidn frontoparietal dérocha, régi du 
occipital y dos en mejilla izquierda; D. T. de I.OOO 
rads por campo -un campo por plaça-, en sesiones de 200 
rads cada tres o cuatro dfas -Kv hj, D. F. P. 30 cm-.
Evolucidn: Durante la administracidn de metilpredni­
solona -antes de haber iniciado el tratamiento con ci- 
clofosfamida-, se observd la aparicidn de una nueva 
plaça en el lado izquierdo del cuello. Tante las apli­
caciones de mostaza nitrogenada como la radioterapla, 
disminuyeron considerablamente la infiltracidn de las 
plaças, llegando algunas a desaparecer. En la plaça 
tratada con DNCB -se efectuaron tres aplicaciones-, se 
produjo una dermltis, con incluso formacidn de ampo- 
1las, y posterior mejorfa clfnica importante -fig I8-. 
En junio de 1.975, el paciente fue dado de alta.
No tenemos referencias de contrôles posteriores.
Comentario; Forma cl&sica de MF en un estadfo evolu­
tive II-III, pues ya la inf i 1 traci<5n de algunas plaças 
es tan acusada que les confiera carÀcter tumoral. La 
localizaci6n en cuero cabelludo ocasiona alopecia, bas 
determinaciones analfticas resultaron normales. La 
biopsia de una plaça mostrd un infiltrado que define 
con precision a la MF. Tanto la apllcacidn tdpica de 
mostaza nitrogenada -no tan diluida como en la pauta
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de VAN SCOTT- como la Inmunoterapia inespocffica con 
DNCB y la radioterapla, hicieron disminuir o incluso 
desaparecer la infiltracidn de las plaças. Corticoïdes 
y citostdticos por vfa general, se mostraron poco efi- 
caces.
CASO N5 26
M. G. F. -H* n? 2.855-1 hembra de 44 anos, casada, de 
profesldn sus labores, natural de San Pedro -Tenerife- 
y con domicilio en Madrid.
Ingresada en nuestro servicio desde el I? de marzo de
1.975 hasta el l4 de mayo de 1,975 y desde el 9 de ju­
nio de 1.975 hasta el I3 de marzo de 1.976.
Antocedentes Famlliares; Ambos progenitores, tres 
hermanos y très hijos vlvfan sanos.
Antocedentes Personales: Sdlo referfa enfermedades 
propias de la Infancia. No abortos.
llistoria Clfnica: Dieciseis afios antes de su primer 
ingreso, le aparecieron en caras internas de brazos y 
muslos, unas lesiones eritematoescamosas, redondeadas, 
de uno a tres centfmetros de diAmetro, que no hacfan 
relieve sobre la piel sana y que le provocaban intense 
prurito. Un ano mds tarde, el proceso se genoraliz6, 
aoentuàndose el prurito. Durante los anos siguientes 
-encontrAndose la paciente en Argentina-, fue dlagnos- 
ticada de MF y tratada con esteroides -prednlsona- y 
citost^tlcos -ciolofosfamlda, vlncristina- por vfa ge­
neral, permaneciendo en estado estacionarlo. Cuatro
i : 8 ' i  -
afios antes de su ingreso, le apareciiî en la cara exter­
na del tercio inferior del muslo derecho, una tumora- 
ci<5n eritematosa, redondeada, del tamano de un garban- 
zo, que desaparecitf coincidiendo con la aplicacl6n de 
una crema de valerato de betametasona al pero ré­
cidivé al poco tiempo. Un ano y medio antes de su in­
greso, se desarrollé otra tumoracién de caraoterfsticas 
similaros en regién e scapular izquierda, que igualmente 
se redujo con la aplicacién de betametasona, pero, pos­
ter iormente , aparecieron tres nuevos tumores en la mis- 
ma localizaoién, que fueron aumentando de tamano con 
gran rapidez, ulceréndose, sangrando y cubriéndose de 
costras.
Exploracién; Presentaba distrlbuidas de forma irregu­
lar por toda la superficie cutânea, méculas hipercrémi- 
cas e hipocrémicas residuales a antlguas lesiones y al­
gunas plaças eritematoescamosas muy ligeramente infil- 
tradas. Estas lesiones eran redondeadas y tenfan unas 
dimensiones de I a 3 cm. En regién escapular izquierda, 
tres tumores confluantes en una gran plaça tumoral eri- 
tematovlolécea, de 6 x 7  cm de dimensiones, sobreeleva- 
da I'5 cm, ulcerada y parcialmente cubierta por costras 
hemorrégicas. En areola mamarla izquierda, tumor redoii- 
deado, de I'5 cm de diémetro y coloracién rosada. En la 
cara externa del tercio inferior del muslo derecho, tu­
mores alargados, confluantes en una plaça tumoral de 5 
cm de diémetro y coloracién eritematosa. A la palpa- 
cién, todos los tumores descritos se apreciaban como do 
conslstencia dura. No se desoubrieron adenopatfas, or­
ganomegal las , ni otras alteraciones. El estado general 
se encontraba consorvado.
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Exploraclones Complementariae;
Hematfes 4.560,000; Hemoglobina l4'2 gr^; Homatocrito 
4l'I#.
Leucocitos 5.900: P-60, C-I, L-28, E-3 y M-8.
Plaquetas 327.000.
VSG 18 a la primera hora.
Glucemia, urea, GOT y GPT normales.
Protefnas totales 6'50 gr#: Albdmina 3'32, alfal 0'2I, 
alfa2 I'04, betal 0'75, beta2 0'4l y gammaglobuliuas 
0'68.
Anélisis sistemétlco do orina dentro de limites norma­
les.
Iladiograffa de tdrax normal,
Bijop^ia de tumor en muslo derecho:
Epidermis: Acantopapilomatosis en algunas zonas. Pre­
sencia de microabcesos de Pautrier, constituidos por 
cdlulas micdsicas de mediano tamano.
Dermis; Proliferacidn que ocupaba la dormis superior 
y media, separada de la epidermis por una estrecha 
frnnja de colégono muy poco infiltrada. En dermis pro­
funda, ligeros infiltrados porivascularos y porianexia- 
les, y una proliferacidn nodular, bien delimitada, si­
milar a la existante en dormis superficial y media. En 
las escasas imégones fo1iculares visibles, no se apre- 
cid exocitosis ni mucinosis folicular. Citologfa; Cons­
tituian estos infiltrados y proliferacionos, llnfocitos 
de aspecto normal, histiocitos, numerosos eosindfilos 
y, fundamontalmento, cdlulas micdsicas rie pequeno y, 
sobre todo, de mediano y gran tamano. Una impronta de 
la muestra bidpsica, tefilda con los mdtodos de Gieinsa y 
Papanicolau, permltld observer la ir regu1ar idarl nuclear
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y pobreza citoplasmética de las cdlulas micdsicas -fig 
5I-.
Tratamiento; Antihiatamfnicos por via oral. Aplica- 
cidn de una crema de valerato de betametasona al O'I#. 
Metilprednisolona, 40 mg diarios por via parenteral.
Ciclofosfamida -GlîNOXAL— , 200 mg diarios orales hasta 
un total de 6 g r . Radioterapla en sesiones de 200 rads 
a dlas alternes, hasta una dosis total de 1.200 rads 
en plaça tumoral del muslo derecho y de 2.000 rads eu 
el tumor de areola mamaria izquierda y en la plaça tu­
moral de regidn escapular izquierda -Kv 50, D. F. R.
30 cm-,
Evolucidn; Con este tratamiento, desaparecieron los 
tumores, salvo la plaça tumoral en regidn escapular 
izquierda, que dnicamente se redujo de tamano.
Contrôles Posteriores; A las tres semanas de haber 
sldo dado de alta, reingresd, habiendo aumentado el 
volumen de la plaça tumoral en regidn escapular iz­
quierda. Sucesivamento, se realizaron pautas terapdu- 
ticas, con ciclofosfamida, p-N'-metil-hidrazinometl1- 
-N-isopropil-benzamida -NATULAN- y sulfato de vincrls- 
tina -VINCRISUL-, por via general; as! como, con cl- 
clofosfamida y 5-fluorouracilo -FLUOROURACIL- intrale- 
sionales, en la plaça tumoral referida. Por dltimo, se 
radid esta plaça, divldidndola en varies campes y ad- 
ministrando 200 rads por campo -Kv 50, D. F. P. 30 
cm-. Sdlo se observaron romisiones parciales y de cor ta 
duracidn, al administrar vincrlstina por via general, 
inyectar intratumoralmente citostdticos y radiar la 
plaça, no impidiendo, que continuase aumentando de ta­
mano, hasta alcanzar un volumen realmente monstruoso.
- 187 -
llegando a ocupar casi toda la ml tad izquierda de la os- 
palda y sobreelevéndose siete centimetros. Este creci- 
miento die lugar, a la aparicidn de focos de ulceracidn 
on su superficie, secundarios a necrosis tumoral -fig 
47-. En mama izquierda, se desarro1 laron varies tumores 
eritematosos, redondeados, do uno a tres centlmetros de 
dimensiones -fig 48-. En cadena lateral deroclia del cue­
llo, aparecid una gran adenopatla de consistencia dura. 
Se afectd el estado general, con febrlcula, astenia y 
anorexia, y se registraron numerosas alteraciones anal 1- 
ticas; algunas, en relacidn évidents con el tratamiento 
citostdticot anemia de 2 .890.000 hematles y I0'3 gr# de 
hemoglobina, y leucopenia do 2.230 -con llnfopenia do 
hasta 3 linfocitos y aparicidn de hasta 8 promie1ocitos, 
8 mielocitos y 4 metamielocitos, y , en dos ocasiones, de 
cdlulas micdsicas en sangro perifdrica-. Otras altera- 
ciones analIticas fueron: VSG de 122 a la primera hora, 
hiperglucemia de I65 mg#, hipoalbumlnemia de 2'82 gr# y 
presencia en orina de cilindros granulosos y 7-8 hema­
tles por campo. Las determinaciones de plaque tas, urea, 
GOT, GPT, colemias e ionograma resultaron normales. Se 
practicd una segunda biopsia cutdnea:
Bi^p^ia ^n? 10^0^3- de gran plaça tumoral e,i regidn 
escapular izquierda:
Epidermis: Marcada atrofia con alineamiento de 1 a ba­
sa 1 .
Dermis: Inmediatamente por dobajo de la epidermis, 
fina franja de coldgeno respetada, y, a coutinuacidn, 
proliferacidn tumoral que ocupaba todo el rosto de la 
dermis comprendido en la biopsia, que no iuclula hipo- 
dermls, s in que se observaseri atiexos. Citologla: La
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proliferacidn era do cdJuJas micdsicas do gran tamano 
-fig 49-, que ofreclan caractères de marcada desdifo- 
renciacidn neopldsica, aclardndose los ndcloos o, algu­
nas, adquiriendo eiiorrae tamano y hacidndose multinu- 
cleadas -fig 50-.
Se suspend1eron los citostdticos y efectuaron trans- 
fusionos para controlar la anemia.
Un medulograma asternal, en noviembre de 1.975. mos- 
trd buena celularidad, serie granulocltica muy activa 
con buena maduracidn, ligera eoslnofilia, serie roja 
ligeramente macrocltica con signos de hemogJobinizacidn 
déficiente y aumento difuso de cdlulas plasmdticas de 
aspecto normal. Con tincidn de Pearls, hlerro en depd- 
sitos y disminucidn de aideroblastos.
En marzo de 1.976, se inicid una poliquimioterapia 
-CVP; Ciclofosfamida + Vincristine + Prednlsona-, en un 
intente de detener la evolucidn de la enfermedad, que 
ya, radioldgicamente, mostraba inf i1tracidn dlfusa de 
ambas bases pulmonares, qulzds de tipo especlfico. El 
cuadro hemdtico, que se habia recuperado, de nuevo se 
afectd intensamente, registrdndose una leucopenia de 
800. Poco despuds, fallecid la paciente -a nuestro jul- 
cio por la accidn tdxica de los citostdticos-.
Nocropsia -n? 75/76 del archiva de Anatomfa Patoldgi- 
ca- ;
Diagndsticoî MF con extensidn a gangllos y pulmdn.
19.- Ganglios! Inf iltracidn de los gangllos de la 
cadena cervical lateral dérocha y de la regidn axilar 
derecha, por cdlulas micdsicas preferentemente de gran 
tamano y con frecuentes mitosis.
2 9 . -  Pulmdn: Importante congestidn vascular de
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ambos pulmonos. Numerosos alveoles ociipados por edema y 
dreos interstlciales tambidn edomatizadas. Focos motas- 
tdsicos de cdlulas micdsicas de grau tamafio -fig 52-, 
a monudo con los caractères de gran desdifereuelacidu, 
referldos en la citologfa de la plaça tumoral localiza­
da on la espalda -fig 53--
Comentar io : Durante dieciseis afios, la MF que présen­
ta esta paciente, permanecid en si tuacidn estaciouaria, 
quizds gracias al tratamiento con citostdticos. Adoptd 
enfonces, un curso extremadamenie violente, cou désa­
rroi lo de una enorme masa tumoral, prdcticamenie rebel- 
de a todos los tratamientos efectuados. 111sto 1dgicamen- 
te, esta tumoracidn estaba const i tuida por una prolife­
racidn de cdlulas micdsicas de gran tamaiio, algunas muy 
desdiferenciadas. En la fase terminal, se sorprendierou 
cdlulas micdsicas en sangre perifdrica. I.a poliquimio- 
terapia -CVP-, precipitd posibleroente, un final que ya 
se prevefa muy prdximo, en esta desafortuuada paciente. 
La afectacidn de gangllos y pulmones, apreciada durante 
la evolucidn de la enfermedad, sdlo eu la nocropsia se 
confirmd como especffica.
CASO N" 27
E. T. S. -Il* nS 3.III-, bembra de 72 aiios, viuda, de 
profesidn sus labores, natural y cou domicilio en Ma- 
dr id.
Ingresada en nuestro servicio desde ol 20 de fobroro 
de 1.976 hasta ol 28 de fobrero de 1.976, desde el 19
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de octubre de 1.976 hasta el 15 de febrero de 1.977 y 
desde el 26 de abrll de 1.977 hasta el 15 de junio de 
1.977.
Antocedentes Eamiliares: Padre fallecid por rnptura 
de aneurisma adrtico. Madré fallecid desconociondo la 
causa. Un hermano y tres hijos vivfan sanos.
Antocedentes Personales; EpigastraIgias desde los 20 
anos, habiendo sido diagnosticada de gastritis. Desde 
los 52 afios, molestias en columna vertebral y caderas, 
en relacidn a un proceso degenerativo artrdsico.
llistoria Clfnica; Cuatro anos antes de su primer in­
greso, comenzd con prurito, eritema y doscamacidn en la 
planta de ambos pies. Mda tarde, le aparecieron lesio­
nes iddnticaa en palmas de manos, cuero cabelludo y 
muslos, al tiempo que el prurito se generalizd. Diag­
nosticada de psoriasis, fue tratada con aplicaciones de 
una crema de valerato de betametasona al O'I# y exposl- 
cidn a la luz solar, experimentando gran mejorfa. Pos- 
teriormente, el proceso se agravd, extendidndose por 
toda la superficie cutânea, hasta configurer una eri- 
trodermia. Continud con corticoïdes tdploos, logrdndo- 
se dnicamente mejorfas temporales.
Exploracidn; Presentaba una eritrodermia descaniativa, 
que no dejaba zona alguna de piel sana. Todo el tegu- 
mento estaba infiltrado, palpdndose como empastado. En 
cara, cuello, palmas y tobillos, mostraba cierto re- 
traimiento, que ocasionaba sensacidn de tirantez perma­
nente y habfa dado lugar a un ectropidn de pdrpados in- 
ferlores. Pdrdida importante de todo el pelo corporal, 
Incluyendo cejas y pestanas. Las unas de manos y pies 
aparecfan deslustradas, con superficie rugosa c
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hiperqueratosis del reborde libre subuugueai. Discrete 
edema do pdrpados y tobillos. No so pal paron adonopa- 
tfag ni organomegalias y la paciente, peso aI cuadro 
cutdneo, mantenfa buen estado general.
Kxploraciones Complementarias; 
llomatfes 3*510.000; Hemoglobina I2'3 gr#; Hematocrito 
35'6#.
Leucocitos 6,700s P-29, C-I, L-65, R-I, B-I y M-3. 
Plaquetas 250,000.
20 a la primera hora.
Glucemia, urea, colesterina, protrombina, fosfatasa al­
calins, colemias, GOT, GPT, LDH, rotencltfn de bromosnl- 
fotaleïna, protefnas totales, creatiniiia, sodio, cloro, 
potasio y reserve alcalina normales.
Uricemla lO'U -normal 2'5 a 8-,
An^llsls slstem4tlco de orina dentro fie limites norma­
les.
Radlograffa de tdrax: Elongacldn adrtica y calcifica- 
cl6n del cayado.
E. C, G , ; Bloqueo de rama Izquierda fie primer graclo.
Blop^ia ^n2 1^^220- de piano fie flexion del antebrazo 
derecho -er1trodermia-:
Epidermis: Ligera hiperqueratosi s or toqiieratds ica . No 
exocltosis.
Dermis: Acentuada dogeneracldn basdfila de la col4ge- 
na. Focos infiltratives en dermis .superficial, quo no 
llegaban a constltuir una banda continua. Kn dermis me­
dia, mfnlmos Infiltrados perIvascu1 ares. No so visuaJi- 
zaron folfculos pllosebÀceos. Citologla: Constitnlan 
los infiltrados, llnfocitos de aspecto normal, histio­
citos y, predominantemente, cdlulas mlc<5sicas de
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pnqxiofio tnmann. I’lftgoncin dP mo 1 a>i6 fnpo3 on dormis 011- 
po r f1c1nI .
Tratamiento: llanos do poi mangane to potdsico al
i/20.000, aiitlliigtamlnlcos por vfa oral, lilorro, v I l,:i- 
mina H 2 , aplicacidii on toda la snporficlo ciitdnoa do 
nna croma do valerato do bo tamotaooiia al O'l# o ingoola 
abnndanto do Ifqnldoa.
Evolucidn: A los ocbo dfas do hospital Izacldn, oI 
cuadro habfa romitido casi on 311 total idad siondo ilada 
do alta.
Contrôles Eostoriores: Ocho mosos ntds tarde, lolngio- 
sd por récidiva do la orltrodormla -fig 32- con prnrJto 
intonso. So inicid por plaças or Itematosas on antolu a- 
zos y progresiva oxtonsidn. I’rosontaba on esta ocasidn, 
una importante hiporquoratos1 a palmoplantar y, on las 
manos , sur cos iinguoalos transversales do lie an . I or si s- 
tf a I a alopecia y , como on ol anterior Ingreso, no so 
palpal on adonopa tf as ni organomogal 1 as . Ana I f tl canien to , 
so habfa recuporado la anemia, tenfa B .200 a 9 .4n(i lon- 
cocitos con 3d a 49 linfocitos, pero, sobro todo, dos- 
tacaba In presencia on sangre perifdrica do un 5# do 
cdlulas do Rdzary -fig 35-» con sus granulactones cito- 
plasmdtlcas I’AS positivas -fig 36-. Estas cdlulas, fue 
Ton ostudiadas al microscopic eloctrdnico, obsor vdndose 
las tfpicas 1 r rogul ar Idarlo.s nuc 1 oar os - f ig 77-. 
Protofnae totales 6'3 gr#: Albdmina 2'75> alfa I u ' 13, 
alfaZ 0 '81 » bo ta y gammaglobulines I'1)6 .
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Inmuiioglobulitiaa: IgC> ?4o mg#.
IgA 230 mg#.
IgM IIO mg#.
IgD I mg#.
IgE -por radlolnmunoandlisis- 85 
u .i./ml.
Complomento total -CH50- y fraccidn C'3 normales. 
Antlcuerpos antlnucloaros, aritrcuerpos antimitocondriaa 
y antlcuerpos antIfIbra11 sa négatives.
TTL: Transformacldn oepontAnoa 0#.
Transformacidn con PHA 68#.
Linfocitos B -por fluoroscencia- 18#.
Linfocitos T -por rosetas- 46#.
Linfocitos nulos 36#.
Pruebas intraddrmicas: Tuberculina negativa.
Candidina negativa.
Tricofitina negativa. 
Estreptoquinasa — estroptodoruasa 
negativa.
Sonsibi1izacidn a DNCB negativa.
Biopsia ^n2 10^664- de piano de extensidn de I anto- 
brazo derecho -eritrodermia-:
Epidermis; Hiperqueratosis con focos de paraquerato­
sis. Exocitosis salpicada de cdlulas micdsicas do pe­
queno tamaiio -fig 33-, que on algdn punto se agrupaban 
eonstituyendo poquonos microabcesos de Pautrier.
Dormis; Degeneracidn basdflla de la coldgena. Vasodi- 
latacidn. Infiltrado on dormis superficial, f ormande on 
algunas zonas una banda continua. En dormis media, 1i- 
goros infiltrados porivascularos y perianexiales. Exo­
citosis folicular salpicada. No se âprecid mueinosis
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folicular. Citologfa! Constitufan los infiltrados, 
linfocitos de aspecto normal, histiocitos, algunos eo­
sindfilos, aislados polimorfonucleares y, predominan­
temente, cdlulas micdsicas de pequeno t aman o . Presen­
cia de melandfagos en dermis superficial.
Dio^p^ia ^n^ de cuero cabelludo -eri troder­
mia: alopecia-!
Epidermis! Exocitosis salpicada de cdlulas micdsicas 
de pequeno tamano.
Uermis! Infiltrado en dermis superficial, en ostro- 
cho contacto con la epidermis, reforzado en algunas 
zonas, pero sin llegar a constituir una banda conti­
nua. En el resto de la dermis, infiltrados perivascu- 
lares y perianexiales. Exocitosis folicular similar a 
la epiddrmica. Mucinosis folicular -fig 34-. Citolo­
gfa! Constitufan los infiltrados, linfocitos de aspec­
to normal, histiocitos y, sobre todo, cdlulas micdsi­
cas de pequeno y algunas de mediano tamano.
Bijop^ia î,9.î.9.â®” de cuero cabelludo -eritrodor-
mia: alopecia-: En todo superponible a la anterior -n? 
10.746-.
Primer medulograma esternal -octubre de 1.976-: Ce­
lularidad pobre con gran aumento de grasa. Megacar1o- 
citos en cantidad normal. Disminucidn de las series 
roja y granulocftica. Aislados mastoci tos. Infiltra­
cidn de pequenos linfocitos maduros y de cdlulas plas­
mdticas tambidn maduras. No se observaron cdlulas do 
Sdzary. En resumen: Mddula hipopldslca con iiifiltra- 
cidn 1infoplasmdtica reactiva.
Segundo medulograma esternal -onero de 1.977-: Bin 
diferencias significatlvas respecte del anterior.
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So realJzd tratamiento con antIhigtanifnicos orales, 
apllcacidn tdpica do linimento oleocalcdroo y de nna 
croma do acetato de f Inorprodni I iden al I # , vase I ina 
salicflica al 5# en hiperqnoratosis palmoplantar, T.5 
mg diarios de prednlsona por vfa oral y 5 mg iliarios 
do clorambncll -l.EUKEIIAN- tambidn orales.
Con este tratamiento, desaparecioron las cdlulas do 
Sdzary de la sangre perifdrica. l,as al teraciones cutd- 
noas, salvo por la resolucldn de la liipo rqiier a to s i s 
palmoplantar, no so modificaron do forma apreciablo. 
Durante este ingreso, presentd un flomdn por otitis 
externa y una infeccidn urinaria quo codieron con la 
administracidn de anti bid ticos y qu1mlotordpi cos. En 
fobrero do 1.977, fue dada <Je alta, t nd I cdndoso I e coii- 
tinuar con 15 mg diarios do prednlsona y 2 mg de clo- 
rambucil dos voces on semana.
Ingresada por tercera vez on abri I del mi stno ano, so 
aumontd la dosis de clorambucil a 2 mg diarios, por 
oncontrarse un 3# de cdlulas de Sdzary on sangre peri­
fdrica. Se continud con 15 mg diarios do prodnisona y , 
previa induccidn de la tolerancia inminioIdgica, so 
iniciaron aplicaciones a dfas alternes, de mostaza ni- 
trogonada -MUSTAHGEN- diluida en agua, por toda la su­
perficie cutdnea. En Junio fue dada de alta, siondo 
desde enfonces controlada on rdgimon ex to r n o .
Ell agosto, habfa experimentado una gran mejorfa, pot 
lo quo se dismlnuyd toda la medicacidn, hasta snpri- 
mirla completamento.
Permanecid asintomdtica y sin cdlulas do Sdzary do- 
toct.ables en sangre perifdrica, hasta ouoro do 1.078, 
pose a no efoctuar tratamiento alguno. t'resoni d
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entonces, una récidiva de la eritrodermia, por lo que 
se reanudaron las aplicaciones de mostaza, hasta su 
desaparicidn. En la actualidad, se contindan las 
aplicaciones, cada vez mds espaciadas, sin que se 
liayan observado nuevas récidivas.
Comentario: El desarrollo de una eritrodermia Junto 
a distrofias ungueales, alopecia, hiperqueratosi s 
palmoplantar y adenopatfas, aunque faite alguna de 
estas dltimas manifestaciones, debe liacor pensar en 
un SS, No es suficiente la ausencia de cdlulas de Sd­
zary en una extensidn de sangro perifdrica, para ro- 
chazar definitivamente este diagndstico, si no que os 
precise efectuar contrôles periddicos. Asf, en esta 
paciente, no pudo confirmarse un SS hasta su segundo 
ingreso. Las biopsias cutdnoas repetidas, fueron mos- 
trando todas las caracterfsticas histopatoldgicas do 
la enfermedad. Dosis pequenas de clorambucil, segdn 
preconiza WINKELMANN, hicieron desaparecer las cdlu­
las de Sdzary de sangre perifdrica. La eritrodermia 
no respondid, hasta que se efectuaron aplicaciones 
tdpicas de mostaza nitrogenada.
CASO N« 28
J. F. 0. G. -Il* n? 3.117-, vardn de 18 anos, sollo- 
ro, de profesidn electrici s ta, natural y con domici­
lio en Alcazar de San Juan -Ciudad Real-.
Ingreeado en nuestro servicio desde ol J de marzo 
de 1.976 hasta el I3 de marzo de 1.976 y desde el 23
de Junio de I .977 hasta ol J de agostn de 1.977.
Antecedentes Famlllares! Ambos progenitores y dioz 
hermanos vivfan sanos.
Antecedentes Personales: Amigdalectoroizado a los 8 
anos. No referia otros procesos de interds.
llistoria Clfnica: Tres anos y medio antes de su 
primer ingreso, le aparecieron en ambos antebrazos, 
unas lesiones eritematodescamativas, de forma redoii- 
deada. Estas primeras lesiones desaparecieron espon- 
tdneamente, pero brotaron otras similares, que se ge- 
noralizaron. Referfa prurito, pero limitado a espalda 
y extremidades superiores. Se le indicd un tratamien­
to antiftSngico, con el que no experimentd mejorfa al­
guna.
Exploracidn: Presentaba en cuello, tronco y extre­
midades, respetando la cabeza, unas lesiones eritema- 
toparduzcas, descamativas, redondeadas, de 0'5 a 3 cm 
de dimensiones, ligeramente infiltradas. No se palpa­
ban adenopatfas ni organomegalias. El paciente con- 
servaba buen estado general.
Exploraclones Complementarias:
Hematfes 5-3IO.OOO( Hemoglobina 15 gr#; Hematocrito 
44'!#.
Leucocitos 5-400: P-44, C-2, L-49, E-1 y M-4.
En otras determinaciones, similar numéro de leuco­
citos con 30 y 38 linfocitos y 5 y 6 eosindfilos. 
Plaquetas 177-000.
VSG 5 a la primera hora.
Glucemia, urea, àcido drico, colesterina, lipidogin- 
ma, protrombina, fosfatasa alcalitia, colemias, GOT, 
Gl^ T, calcemia, fosfatemia, sodio, cloro y potasio
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normales,
Protefnas totales 6'8 gr#: Albdmina 4'44, alfa! 0'18, 
alfaZ 0 '58, beta 0'75 y gammaglobulInas 0 '87. 
Inmunoglobulinas: IgG 720 mg#.
IgA 100 mg#.
IgM 105 mg#.
Igl) 2 mg#.
IgE -por radioinmunoandlisis- JO 
u.i./ml.
Complemento total -CH50- y fraccldn C'3 normales. 
Antlcuerpos antlnucloaros, antlcuerpos antimltocon- 
drias y antlcuerpos antifibralIsa negatives.
Pruebas intraddrmicas* Tuberculina negativa.
Candidina negativa.
Tricofitina negativa. 
Estreptoquinasa-estreptodornasa 
negativa.
Sensibilizacidn a DNCB negativa.
Antfgenos de liistocompatibilidad -Sistema HIA-: Posi­
tivas las determinaciones para el HLA-A2, HLA-AII, 
HLA-B7 y HLA-CW4.
Andlisis sistemdtico de orina dentro de limites norma­
les.
Radiograffa de tdrax normal.
E. C. G. normal.
Bljop^ia ^n2 î,D_j_202- de plaça en brazo izquierdo: 
Epidermis: Ligera hlperqueratosis ortoqueratdsica. 
Basai hiperpigmentada. Exocitosis salpicada de cdlulas 
micdsicas de pequeno y mediano tamafio.
Dermis: Focos de inf i1tracidn en dermis superficial, 
dispuestos principalmente en torno a los vasos. No se
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visuallzaron fo.lfculos pi 1 oaebAcoos. Oitolo^'fa; Cons- 
titufan estos Inflltrados, llnfocitos de aspocto nor­
mal, hlstiocitos y, fundamontalmonte, c^Iulas micrfsi- 
cas de pequeno y mediano tamaflo. Algiinos melandfagoa 
on dermis superficial.
niop^ia i9_j_203- do plaça en caflora doreclia: KI
an&lisis hlstopatolrtgico de esta biepsia, mostrd las 
mismas alteracionos que la anterior -n? 10.202-,
Tratamiento; Aplicacitfn t<5pica de uiia croina de vale­
rate de betametasona al O'l^ en cura oclusiva.
Evolucidn; A log diez dfag de su iiigrogo, el pacioii- 
to fue dado de alta, indlc^ndosele continuar el mismo 
tratamiento. Habfa mejorado notablemen to.
Contrôles Posterioregi Neingres<5 tros meses m&s tar­
de, no hablendo realizado correctameiite el tratamiento 
roferido, y preaentando una agravaci<5n importante del 
cuadro, con aparlcltfn por toda la superficie cutAnea, 
do numerosas lesiones glmllares a las primeramonte 
descritas, poro do mayor tamano y algunag confluentns. 
Tampoco se pal paron adenopatfas ni organomegalias. 
Analfticamente, no oxistfan modificacjones destaca- 
bles, respecte de su anterior ingreso.
Di^psia 8- de plaça on reglAn nmbiJical:
Epidermis: lllperqueratosis con Areas de paraqnorato- 
sis. Acantopapilomatosis. HiperpigmonlaciAn de la ba­
sal. Exocitosis on microabcesos de l'an trier de cAIni as 
mlcAsicas do mediano tamano.
Hormis: Focos do infiltraciAn eri dermis superficial, 
preferentemente perivasculares, sin llegar a cons t i- 
tuir una banda continua. No exocitosis ni mucinosis 
folicular. Citologfa: Constitufan log infiltrados,
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llnfocitos do aspocto normal, hlstiocitos y, sobro 
todo, cAlulas mlcAsicas do pequeno y mediano tamano. 
rresencia de melariAfagos on dermis superficial.
Di^p^ia 11^387- do plaça en brazo izquierdo: El
anAlisis histopatolAgico do esta biopsia, mostrA las 
mismas alteraclones que la anterior -n? II.308-.
Medulograma asternal: MAdula moderadamente IilpoplA- 
slca. Elementos celularos on todos los oatadfos madu- 
ratlvos. Eoslnof11la e InfiltraciAn llnfoidea.
Tratamiento: ApllcaclAn tApica do crema de valerate 
do betametasona al O'l^, Posterlormento, so suspondiA 
este tratamiento y , previa InducclAn do la tolorancia 
InmunolAgica, so itiiclaron apllcaclones a toda la su­
perficie cutAnea, de mostaza nltrogenada dllulda. Du ­
rante dos semanas, so ofoctuaron apllcaclones dia- 
rlas, slendo entonces dado do alta. En rAgimon do 
consulta externa, se dlsmlnuyA a una apllcaclAn a 
dfas alternes y, progreslvamente, a dog apllcaclones 
somanales y una aplioaclAn semanal, con la que se 
contlnAa on la actualldad.
EvoluciAn: A los très meses do Iniclar las aplica- 
clones de mostaza, so habfa conseguldo la desapari- 
ciAn de las lesiones, observAndose una pigmontaciAn 
bronceada do la plel. La pauta sogulda, ha evltado la 
aparIclAn de récidivas.
Comentarlo: Aunque la mAxlma Incidencla do la Ml'', 
so registre hacla la cuarentena de la vida, p u ed o , 
como on este paclonte, comenzar muclio mAs procozmon— 
to. A los 15 anos, se desarrollaron las primeras le­
siones, y , tree afios mAs tarde, IngresA on nuostro 
servlcio, en estadfo do plaças infi1 trades, con una
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hi a topa to log fa caractorfstica. So obtuvo u?i magtilflco 
resultado terapAutico, con las apllcaclones porlAdl- 
cas, de mostaza nltrogenada dllulda en ague.
CASO N8 29
B. C, G. -HÏ n9 3 .159-, varAn de 59 anos, casado, de 
profeslAn lumlnotAcnlco, natural de Fuencallente 
-Ciudad Ileal- y con domlclllo en Madrid.
Ingresado on nuestro servlcio desde el 23 de abril 
de 1.976 hasta el 7 de Junlo do 1 ,976.
Antecedentes Famlllares; Padre falleclA a los 5C 
anos de peritonitis. Madre falleclA a los 89 anos, 
desconoclendo la causa. Quince hermanoss Varies fallo- 
cleron slendo nlnos, otros on edad adulta -de estos, 
tree padecfan bronconeumopatfa crAnlca obstruetlva- y 
cuatro vlvfan sanos.
Antecedentes Pereonales! Paludisme a los 19 afios. A 
los 5^ anos, le fue extlrpado un basalioma en pArpado 
Inferior derecho. Bronconeumopatfa crAnica obstructi­
ve, que motlvA doe Ingreses hospitalarios, en 1.973 Y
1 .9 7 5.
Hlstorla Clfnlca: Tree afios antes de su Ingreso, le 
aparecleron en oxtremldados Inferlores, unas lesiones 
er1tematosas, llgoramonto descamatlvas, muy prurigi- 
nosas, que so resolvfan espontAneamente, para recidi- 
var on varias ocaslones. Cada vez se hlcleron mAs 
frocuontes y extensas, al tlempo que mostraban mayor 
reslstoncla a remltlr. En verano do 1.974, permaneclA
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aslntomAtlco, poro, finalizado Agto, una nueva réci­
diva, se acompafîA de una extension de las lesiones a 
toda la superficie cutAnea, salvo la cara. Tratado 
con antlhlstamfnlcos por via general y esteroldes tA- 
plcos con escaso Axlto, pues, a su ingreso, referla 
encontrarse en la peor sltuaclAn desde el comlenzo de 
la enfermedad.
ExploraclAni Presentaba disemlnadas por todo el 
tegumento, quedando Anlcamente respetada la cara, 
unas lesiones erltematosas, nada o muy llgeramente 
descamatlvas, Inflltradas, de tamano variable, algu- 
nas muy grandes, y confluantes en algunos puntos 
-flgs 64 y 66-. Las plaças mAs Inflltradas, se loca- 
llzaban en el dorso de los antebrazos, donde se apre- 
claban lesiones de rascado y clerto grado de Ilquenl- 
flcaclAn. Destacaba una gran plaça en la nuca, muy 
Inflltrada, de contorno pollcfcllco y con Islotes de 
plel sana en au Interior. En el tronco, las lesiones 
resaltaban mAs en el piano anterior que en el poste­
rior. Exlstfa descamaclAn de las palmas de las manos. 
En ambos campes pulmonares, se auscultaban roncus y 
slbllanclas dlsemlnados. No se palpaban adenopatfas 
ni organomegallas. El paclente mantenfa buen estado 
general.
Ëxploraclones Complementarlas;
Flematfes 4,750.000; Hemogloblna l4'7 gr^q Ilematocrito 
45'8#.
Leucocltos 7.700: P-55, 0-5, L-IO, E-2] y M-7.
En otras determlnaoionos, similar clfra de leucooi- 
tos con 7 a 30 llnfocitos y 3 a 7 eoslnAfilos.
Plaquetas 260.000.
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VSG 12 a la primera hora.
Glucemla, urea, Acido Arico, colesterlna, protrombl- 
na, fosfatasa alcallna, colemias, GOT, GPT, calcemla 
y fosfatemla normales.
LUH 315 u. -normal 100 a 225-.
Protefnas totales 7 gr^: AlbAmina 3'I7, alfal 0'42, 
alfa2 I'24, beta I'I5 y gammaglobulInas O '98.
Pruebas IntradArmlcas: Tubercullna negative.
Candidina negativa.
Tricofitina negativa. 
Estreptoqulnasa-e streptodnrnasa 
posltlva.
SenslblllzaclAn a DNCB positiva +.
AnAllsls slstomAtlco de orlna dentro de limites norma­
les .
Badiografla de tAraxs Cambios compatibles con bronco­
neumopatfa crAnlca.
Bi^psla ^n2 plaça Inflltrada en abdomen:
Epidermis: Llgera hlperqueratosls ortoqueratAsica. 
Exocitosis salplcada de algunas cAlulas mlcAsicas do 
pequeno y mediano tamaflo.
Dermis: Inf11 trade en banda superficial, contactando 
estrecharaento con la epidermis. MAs profundamente, 
discretes Inflltrados porlvasculares. No so observeron 
ImAgones follculares valorables. VasodllataclAn en 
dermis superficial. Citologfa: Constitufan estos in­
fil trados, llnfocitos do aspecto normal, hlstiocitos, 
algunos eoslnAfilos y , predomlnantemente, oAlulas ml- 
cAslcas de pequeno y mediano tamano. Presoncla do me - 
lanAfagos on dermis superficial.
Dlop^la j-n2 IC_^223- do plaça Inflltrada on regiAn
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«scapular derechas Slmllares hallazgos que en la biop­
sia anterior -fig 68-, a excepclAn de liaberse sorpren- 
dldo dos microabcesos de Pautrier, constituidos por 
cAlulas mlcAsicas de mediano tamaflo. Tampoco se obser- 
varon ImAgenes follculares valorables.
Medulograma esternal: Celularldad normal.
Tratamiento! Se InlclA con apllcaclAn tApica de nna 
crema de valerato de betametasona al O'l^. Posterior- 
mente, se suspendlA este tratamiento y, previa Indiic- 
clAn do la tolorancia InmunolAglca, se reallzaroii 
apllcaclones a toda la superficie cutAnea, de mostaza 
nltrogenada dllulda, segAn pauta do VAN SCOTT. La fre- 
cuencla de las apllcaclones fue:
Una apllcaclAn dlarla.....los prlrooros 15 dfas.
Una apllcaclAn a dfas alternes los 15 dfas s1-
gulentes.
Una apllcaclAn blsemanal...... los 15 dfas slgulen-
te s .
Fue entonces dado da alta, IndlcAndosele continuar 
con una apllcaclAn semanal de mostaza.
EvoluclAn; Con la crema de betametasona, no se apre- 
clA mejorfa destacable. Al mes y medio do Inlclar las 
apllcaclones de mostaza, so observA una Importante re- 
soluclAn de las lesiones. Se practicA una blopsla do 
control !
Bl^p^la ^n2 10^^23- de plaça en roglAn escapular dé­
rocha:
Epidermis: Oiscreta atrofla. HiperplgmentaelAn do la 
basal.
Dermis: DesaparlclAn de los Inflltrados presentee en 
la blopsla previa de la mlsma zona -n? 10.293-, si
20'
acaso, alguna cAlula micAsica aisJada -fig 69-.
Contrôles Posterlores: A las dos semanas de liaher 
sido dado de alta, se encontraba c)fnicamente curado. 
La plel habfa adqulrldo una hiperplgmentaciAn, pn 
forma de belle broncoado -figs 65 y 67-, que desapa- 
recerfa espontAneamente durante los tres meses sl- 
guientes. TamblAn mostraba clerta sequedad, por lo 
quo se recomendA alternar las apllcaclones de mostaza 
con las de alguna grasa. Se contlnuaron las apllca­
clones do mostaza segAn el slgulente rltmo:
Una apllcaclAn semanal.... dos meses.
Una apllcaclAn cada 10 d fas dos meses.
Una aplioaclAn mensual....dos meses.
PermaneclA aslntomAtlco, hasta que, encontrAmloso 
con una apllcaclAn mensual, le aparecleron on el pia­
no anterior del tArax, unas pequenas lesiones erlto- 
matosas, que so rosolvleron al aumentar a una apllca­
clAn cada quince dfas, pauta con la quo se continAa 
en la actualldad, sin quo so hayan observado iniovas 
lesiones.
Una Altlma biopsia do control -n? 10.765- de la ro­
glAn escapular derecha, no mostrA varlaclonos des Ia- 
cablos respecte do la procedento -n* 10,423-.
Comentarlot Paclonte con una MF en estadfo de pla­
ças Inflltradas. Se obtuvo un oxcelento resultado to- 
rapAutlco con las apllcaclones a toda la superficie
cutAnea de mostaza nltrogenada dllulda on agua, ob-
servAndoso -hocho bastante frecuonte- una plgmonta- 
clAn bronceada de la plel. So ofoctuaron dos biopsias 
de control del tratamiento, comprobAndose una desapa- 
rlclAn do los Inflltrados de cAlulas mlcAsicas.
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CASO N8 30
J. D. D. -H* n* 3 219-, varAn de ?6 afios, casado, do 
profeslAn conductor, natural do Dalmlol -Ciudad (leal- 
y con domlclllo en Madrid.
Ingresado en nuestro servlcio desde el 9 do Junlo do 
1.976 hasta el I6 de jullo do 1.976 y desde el I6 do 
septlembre do 1.976 hasta el 23 do dlclombro do 1 .976.
Antecedentes Famlllares: Padre falleclA sulcldlo. 
Madre falleclA desconoclendo la causa. Do dos herma- 
nos, uno falleclA on accidente y el otro vlvfa sano.
Antecedentes Porsonales: Intorvonldo qulrArglcamente 
por coloclstopatla no especlfIcada.
Hlstorla Clfnlca: Tree anos antes do su Ingreso, le 
aparecleron on los cuatro mlembros, unas lesiones erl- 
tematoescamosas, muy prurlglnosas, quo, peso al trata­
miento con diverses fArmacos de apllcaclAn tApica, 
fueron progresando hasta llegar a ulcerarse.
ExploraclAnt Presentaba unas plaças oritematoparduz- 
cas, redondeadas, do varlos centfmetros de dlmenslo- 
nes, bien dellmltadas, do superficie doscamatlva y muy 
Inflltradas. So locallzaban on pianos Internos de am­
bos brazos, Ingle Izqulerda, piano Interno del muslo 
Izquierdo y rodllla Izqulerda. La do mayor tamafio, era 
la sltuada on la Ingle Izqulerda, quo se extendfa has­
ta el piano de extenslAn del muslo. La sltuada en el 
piano Interno del muslo Izquierdo, presentaba on su 
centre una gran Alcera, profunda, do fondo cublorto 
por restos necrAtlcoe nogruzcos. Por toda la superfi­
cie cutAnea, excepte la cara, so apreclaban ademAs, 
numerosas lesiones de pequefio tamafio, consistantes en
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pApulas tipo prurigo, eroslonadas por el rascado -fig 
30-. No so palparon adenopatfas ni organomogallag. No 
se aproclaron otros trastornos quo Jos corregpondien­
tes a una demencla senll.
Ëxploraclones Complementarlasi 
Homatfos 4.590.000; Hemogloblna 13*7 gr^; Jlematocrlto 
39*9^ .
Leucocltos 7.100: P-64, 0-2, L-23, E-8 y M-3.
VSG 38 a la primera hora.
Glucemla, urea, colesterlna, protromblna, fosfatasas 
A d d a  y alcallna, colemias, GOT, GPT, calcemla y fog- 
fatemla normales.
Acldo Arlco 8'8 mg^ -normal 2 '5 a 8-.
LDH 264 u. -normal 100 a 225-.
Protefnas totales 7*2 gr#: AlbAmlna 4*52, alfal 0'18, 
alfa2 0 *58, beta 1*82 y gammaglobulines 1 *27.
Inmunog1obu1Inas: IgG 1.200 mg#.
IgA 300 mg#.
IgM I40 mg#.
IgD I mg#.
TTL: Transform a d A n  espontAnea 5#.
TransformaclAn con PHA 60#.
Llnfocitos B -por flucreseenda- 15#.
Llnfocitos T -por rosetas- 54#.
Pruebas IntradArmlcas: Tubercullna negativa.
Candidina negative.
Tricofitina negativa.
No so practicA senslblllzaclAn a DNCB.
AnAllsls slstemAtlco do orlna dentro de limites norma­
les .
Radlograffa de tArax normal.
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E. C. G. normal.
Bi^P^ia ^n2 10^3^1 - do plaça en piano de extoiisiAn 
del muslo Izquierdo:
Epidermis: Exocitosis do cAlulas mlcAsicas de me­
dians y gran tamaflo, agrupadas en microabcesos do 
Pautrier -fig 12-.
Dermis: VasodllataelAn. Inflltrado on banda super­
ficial, contactando estrechamente con la epidermis.
En el resto de la dermis y parte superior de la blpo- 
dermls, Inflltrados per1vasculares y perlanexlalos, 
algunos constltuyendo formaclones nodulares, tamblAn 
apreclables fuera del entorno do los vasos. Exocito­
sis folicular de cAlulas mlcAsicas, en forma salplca­
da. No mucinosis folicular visible. Citologfa: Cons­
titufan estos Inflltrados, llnfocitos de aspecto nor­
mal, hlstiocitos y , fundamentalmente, cAlulas mlcAsl- 
cas sobre todo de mediano y gran tamano -fig II-.
Presencla de melanAfagos en dermis superficial.
Bl^p^la j^n^ IO_j^4o6- de plaça Inflltrada en rodllla 
Izqulerda: Hlstopatologfa superponlble a la de la 
blopsla anterior —n5 10.391- con la Arilca dl f er eue la 
de no haberse observado microabcesos do Pautrier.
Medulograma esternal: Dlscreta eoslnofllla madura. 
Llgera InfiltraciAn do cAlulas plasmAtlcas y llnfoi­
dea tamblAn madura.
Tratamiento: ApllcaclAn tApica de una crema de va­
lerato do betametasona al O'l#. Radioterapia do las 
plaças localizadas en el brazo derecho, Ingle iz­
qulerda, piano interno del muslo Izquierdo y rodllla 
Izqulerda: D, T. de $00 rads por campo -un campo por 
plaça- en una sAlo seslAn, a excopclAri de la plaça
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localIzada en el plane Interno del muslo izqnierdo, 
que so radiA en dos sesionos de 500 rads -KV 4), 
n. F. P. 30 cm-.
EvoluclAn! Mejorfa del prurito y dlsmlnuclAn do la 
InfiltraciAn do las plaças. La Alcora sobre la plaça 
en el piano interno del muslo izquierdo, se redujo a 
la mitad y su fonde vegetA, disminuyendo en profundl- 
dad. En esta sltuaclAn, fue dado de alta.
Contrôles Posterlores: Dos meses mAs tarde, relngre- 
sA presentando nuevas plaças, localizadas on el dorso 
de la mano derecha, brazo derecho dlstalmente a la 
plaça anterior, piano do flexlAn del brazo Izquierdo y 
reglAn infraclavlcular derecha. Las do terminaclones 
analftlcas no dlflrleron respecte del primer Ingreso, 
salvo por la normallzaclAn do las clfras de Acldo Ari- 
co y 1 Dll. So practicA :
Bl^p^la 1,C_j_5^8- do plaça en brazo derecho:
Epidermis: Acantosls dlscreta. Exocitosis do algunas 
cAlulas mlcAsicas alsladas.
Dermis: VasodllataclAn. Inflltrado on dermis super­
ficial con tondoncla a constltulr una banda continua. 
En resto de la dermis y parte superior de la hlpoder- 
mls, Inflltrados porlvasculares y perlanexlales de 
dispos!clAn nodular y tamblAn Indepondlentes de los 
vasos. Exocitosis folicular salplcada, similar a la 
opldArmlca. Mucinosis folicular. Citologfa: Consti­
tufan estos Inflltrados, llnfocitos de aspecto normal, 
hlstiocitos, eoslnAfilos y, predomlnantemente, cAlulas 
mlcAslcas de pequeno, mediano y gran tamano. Presoncla 
de melanAfagos en dermls superficial.
Blopsla -p2, %B^549- de plaça en piano de extenslAn
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del muslo Izquierdo: Unicamente se dlferenolaba de la 
anterior blopsla en la mlsma locallzaclAn -n? 10 .391- 
por la presencla de eoslnAfilos en los Inflltrados.
Se reallzA tratamiento medlante admistradAn do an- 
tlhlstamfnlcos por via general y radloterapla en se- 
slones de $00 rads cada tres o cuatro dfas, de las 
slgulentes lesiones: plaça on dorso do la mano dere­
cha -D. T. 500 rads-, plaça en brazo derecho -D. T. 
1.500 rads— , plaça en piano de flexlAn del brazo Iz­
quierdo -D. T. 1.500 rads-, plaça on reglAn Inguinal 
Izqulerda -D. T. I.5OO rads + 500 rads en el Ingreso 
anterior = 2.000 rads-, plaça en piano Interno del 
muslo Izquierdo -D. T. I.500 rads + I .OOO rads en el 
Ingreso anterior = 2.5OO rads- y plaça en rodllla Iz­
qulerda -D. T. 1.500 rads + 500 rads on el Ingreso 
anterior = 2.000 rads-; Kv 1*3, D. F. P. 30 cm.
La radloterapla resolvlA las lesiones, Inclulda la 
(•laca ulcerada en piano Interno del muslo Izquierdo.
Comentarlo: Presentaba este paclente, varias plaças 
Inflltradas; de allas, una on piano Interno del muslo 
Izquierdo, aparecfa ulcerada sin haber pasado por el 
estadfo tumoral. Sin embargo, el estudlo hlstopatolA- 
glco de esta leslAn, mostrA una InfiltraciAn bastante 
profunda de oAlulas mlcAsicas, con formaclAn de iiAdu- 
los. Las determlnaclones InmunolAgicas, demostraron 
una depreslAn de la Iniminldad celular. La sltuaclAn 
psfqulca del paclente, ImpldlA la colaboredAn mfnlma 
necesarla, para efectuar un programa con mostaza nl­
trogenada como en cases procédantes. No obstante, el 
nAmero de plaças Inflltradas era reducldo y , por el 
memento, la radloterapla resolvlA el problème.
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CASO N? 31
V, J. M. , varAn de 68 anos, casado, maestro tiacio- 
nal, natural y con domlclllo on Madrid.
Paclente Ingresado en nuestro hospital, por presen- 
tar una clrrosls hepAtlca con descompensaclAn hldrA- 
plca y encefalopatfa. Pulmos consultados por sus le­
siones cutAneas, el 4 de novlembre de 1 .976.
Antecedentes Famlllares: Sin InterAs.
Antecedentes Personales: Dlagnostlcado de perlar- 
trltls escapulohumeral derecha, on sltuaclAn de hom- 
bro congelado. Intervenldo qulrdrgicamente por hernia 
Inguinal bilateral. Dlagnostlcado de clrrosls hepAtl- 
ca. Dlagnostlcado do diabetes me 111tus a los 65 anos; 
en tratamiento con antldlabAtlcos orales y rAglmen 
dletAtloo.
Hlstorla Clfnlca: Ocho afios antes do ser aslstldo 
en nuestro hospital, le apareclA en el lado Izquierdo 
del abdomen, una leslAn erltematoescamosa, ovalada, 
algo sobreelevada e Intonsamente prnrlglnosa, que fue 
aumentando do tamano hasta alcanzar el equivalents al 
de una palma de la mano. Posterlormente, y prAxlma a 
esta leslAn, le apareclA otra do caracterfstlcas sl­
mllares, pero do mener tamano. A pesar do efectuar 
dI versos tratamlentos tAplcos, ambas lesiones no ex- 
perlmentaron modIfleadones dostacables, perslstlondo 
muy prurlglnosas. A los cuatro afios do Inlclarse el 
cuadro, el paclente trasladA su resldencla a la Isla 
de Gran Canaria, donde permanecerfa otros cuatro 
afios, hasta que fue Ingresado en nuostro hospital por 
la afecclAn hepAtlca referlda. Durante este tlempo,
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en que estuvo oxpuesto al sol de forma permanente, 
observA que las lesiones se aplanaron, adquirleron 
una coloracxAn obsoura y dejaron de provocarle pru- 
rito.
ExploraciAn: Presentaba en la plel correspondlente 
al vaclo Izquierdo del abdomen, alcanzando hlpogas- 
trlo, una plaça ovalada, de 10 x 20 cm de dlmensio- 
nes, constltulda por pequenas lesiones papulosas, 
erltematosas, flnamente descamatlvas, Inflltradas y 
confluantes, y por pequenas Areas de plel atrAfica 
y otras de hlperplgmentaclAn, ofreclendo on corijuiito 
un aspecto polquilodArmlco -flg I3-* Distal y me - 
dlalmente a esta plaça, exlstla otra similar pero de 
mener tamano, aproxlmadamente un terclo de su super­
ficie. No se palpaban adenopatfas. llepatoesplenomo- 
galla con llgera ascltls y discrètes signes de con- 
fuslonlsmo mental.
Ëxploraclones Complementarlasî 
Hematfes 3-500.000; Hemogloblna 12*4 gr#; Hematocrlto 
35'2#.
Leucocltos 8.000; P-83, C-2, L-IO, E-4 y M-I. 
Plaquetas 180.000.
VSG 27 a la primera hora.
Glucemla, urea, fosfatasas Aclda y alcallna, GOT y 
GPT normales.
Protromblna 62#.
Protefnas totales 5*6 gr#s Albtîmlna 2*46, alfal 0*09, 
alfa2 0*45, beta 0*36 y gammaglobulines 1*95- 
AnAllsls slstemAtlco de orlna: Presencla de sales y 
pigmentes blllares, uroblllna, urobi1InAgeno y hemo­
globlna.
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Iladlograffa de tArax normal. ICgtiidio radlolAgico gas­
troduodenal sin alteraclones.
Gammagraffa hopAtica: De ses trueturaciAn del parenquima 
liepAtlco, compatible con hepatopatla crAnlca, posible- 
mente de tlpo clrrAtlco.
Bi^p^ia do plaça en plel del abdomen, a
nlvel del vacfo Izquierdo:
Conslstfa la muestra, en un fragmente dArmlco.. des- 
provlsto de epidermis.
En dermis supoiflclal, dense inflltrado que la ocu- 
paba casl en su totalldad. En dermis media y profunda, 
llgeros Inflltrados perivascu]ares. Exocitosis follcn- 
lar salplcada. No mucinosis folicular. Citologfa: 
Constitufan los Inflltrados, llnfocitos de aspecto 
normal, hlstiocitos y, fundamentalmente, cAlulas micA- 
sicas de pequeno, mediano y gran tamano, algunas on 
mitosis, llematfes extravasados en algunas zonas del 
inflltrado. Presencla do melanAfagos en dermis super­
ficial .
Dlo^p^la ^n2 1.9^723- do plaça en plel del abdomen, a 
nlvel del vacfo Izquierdo:
Epidermis: Atrofla con do saparIci An de las crestaa 
Interpapllaros y allneamlento de la basal. Dlscreta 
hlperqueratosls con zonas de paraqneratoal s . Exocito­
sis salplcada de cAlulas mlcAsicas de diverse tamano.
Dermis; Inflltrado en banda superficial, quo sAlo on 
algunos puntos contactaba con la epidermis. En el res­
te de la dermis, llgeros Inflltrados perIvascularos.
No se apreclA folfculo pllosebAceo alguno. Citologfa: 
Constitufan los Inflltrados, llnfocitos de aspocto 
normal, hlstiocitos y , predomlnantemente, cAlulas
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mlcAslcas de pequeflo, mediano y algunas de gran tama­
no. Presencla de melanAfagos en dermls superficial.
De la mlsma leslAn blopslada, se tomA una muestra 
para mlcrosoopfa electrAnlca, pud1A nd ose observar los 
inflltrados dArmlcos constituidos por cAlulas mlcAsl­
cas -flg 72- y la exocitosis epldArmlca de estas cA­
lulas -flgs 74 y 75-.
Tratamiento! Dada la sltuaclAn astable de las le­
siones, asf como la grave i n suf1c i e nela hepAtlca del 
paclente y dlflcll colaboraclAn, no se IndlcA trata­
miento alguno, pero se recomondaron revislones perlA- 
dicas.
No tenemos referenolas de contrôles posterlores.
Comentarlo: MP en plaças Inflltradas de aspecto 
polquilodArmlco. Durante cuatro aflos, las dos Anlcas 
plaças que presentaba el paclente, permanocleron muy 
Inflltradas, sobreelevadas y motlvaron prurito Inten­
se . Con la exposlclAn solar prolongada, al camblar su 
resldencla a las Islas Canarlas, dlsmlnuyA la Infil­
traciAn de las lesiones y cesA el prurito, establll- 
zAndose el proceso hasta que, cuatro afios mAs tarde, 
fue ingresado en nuestro servlcio. Rocuerda esta evo- 
luclAn, a la de otro de nuostros paclentes -caso n® 
17-, que tamblAn tenfa su resldencla en las Islas Ca­
naries. Dado el estado oataclonarlo de las lesiones y 
la mala sltuaclAn general del paclente, no pareclA 
oportuno Inlclar terapAutlca alguna, salvo que, en 
posterlores contrôles, se apreclase una agravaclAn de 
las lesiones cutAneas.
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CASO N? 32
B. S. C. -H* n® 3-355-, hembra de 28 anos, casa la, 
de profeslAn sus labores, natural de Narres -Cnotica- 
y con domlclllo en Madrid.
Ingresada en nuostro servlcio desde el 2 de diclem- 
bre de 1,976 hasta el 23 de dlclembre de I.976.
Antecedentes Famlllares; Ambos progenltores, dos 
hermanos y un hiJe vlvfan sanos.
Antecedentes Personales: DiagnostIcada de gastritis 
a los 26 afios. Herpes zoster frontal Izquierdo a los 
27 anos. Betrasos menstruales y dlsmenorrea frecuen- 
tes,
Hlstorla Clfnlcai Un aflo y medlo antes de su Ingre­
so, le aparecleron en caras internas de ambos muslos, 
unas lesiones erltematosas, redondeadas, que progre- 
slvamente fueron haclAndose mAs numerosas, Interesan- 
do el resto de les muslos, las plernas y, de forma 
alslada, los antebrazos. Lentamente, algunas lesiones 
experImentaron un camblo de coloraclAn, desde la eri- 
tematosa primitive a parduzca. El cuadro no se acom- 
paiiA de slntomatologfa subjetiva alguna.
ExploraciAn; Presentaba en muslos y plernas, unas 
plaças erltematoparduzcas, hlperplgmentadas, redon- 
deadas u ovaladas, bien dellmltadas, de uno a cuatro 
centfmetros de dlAmetro, confluantes en algdn punto, 
en cuya superficie se apreclaba un flrio punteado pur- 
pArlco. En antebrazos, preferentemente en los pianos 
de extenslAn, presentaba otras plaças slmllares pero 
de superficie descamatlva. A la palpaclAn, todas es­
tas lesiones se mostraban llgeramente Inflltradas. No
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se apreclaron adenopatfas ni organomegalias. El esta­
do general era excelente.
Ëxploraclones Complementarlas:
Hematfes 4.750.000; Hemogloblna l4'3 gr#; Hematocrlto 
40*6#.
Leucocltos 8.200: P-5I, L-45, E-I y M-3.
En otra determlnaclAn, 7 600 leucocltos con 49 lln- 
focltos y 7 eoslnAfilos.
Plaquetas 300.000.
VSG 10 a la primera hora.
Curva de glucemla patolAglca.
Urea, Acldo Arloo, colesterlna, ifpldos totales, pro­
tromblna, fosfatasa alcallna, colemias, GOT, GPT,
LUH, calcemla y fosfatemla normales.
Protefnas totales 6 gr#; AlbAmlna 3 97, alfal 0*18, 
aifa2 0 *6 7 , betal 0*57, beta2 0*21 y gammaglobulInas
1 *16.
IgE -por radlolnmunoanAlisls- 65 u.l./ml.
TTL; TransformaclAn espontAnea O#.
TransformaclAn con PHA 50#.
Intradermorreacclones: Tubercullna positiva + +.
Candidina positiva.
Tricofitina negativa.
AnAllsls slstemAtlco de orlna dentro de limites norma­
les .
Hadlograffa de tArax normal.
E. C. G. normal.
Blop^la ^n2 IO_j_8l4- de plaça en cara Interna del 
muslo Izquierdo:
Epidermis: Llgera hlperqueratosls con Areas de para- 
queratosls. Presencla de microabcesos do Pautrier de
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cAlulas mlcAsicas do diverse tamafio.
Dermis: Inflltrado en banda superficial, que cori- 
tactaba fntlmamente con la epidermis. Eti el resto do 
la dermls, llgeros Inflltrados perlvasculares y perl- 
anexlales. No exocitosis nl mucinosis folicular apre­
clables. Citologfa: Constitufan los Inflltrados, llii- 
focltos de aspecto normal, hlstiocitos, eoslnAfilos 
y, predomlnantemente, cAlulas mlcAslcas de pequeno, 
mediano y algunas de gran tamafio. Hematfes extravasa­
dos. Presencla de melanAfagos en dermls superficial.
de plaça en cara Interna del 
muslo Izquierdo -menos Inflltrada que la anterior-:
Epidermis: Llgera atrofla.
Dermls: Focos de InfiltraciAn en dermls superfi­
cial, preferentemente perIvasculare s , que no llegaban 
a constltulr una banda continua. No exocitosis ni mu­
cinosis folicular apreclables. Citologfa: Constitufan 
los Inflltrados, llnfocitos de aspecto normal, hls- 
tlocltos y, sobre todo, cAlulas mlcAslcas de pequeflo 
y mediano tamafio.
Tratamiento: ApllcaclAn tApica de una crema de va­
lerato de betametasona al 0*1#.
EvoluclAn: Dada de alta a las très semanas de su 
ingreso, no habfa experImentado mejorfa destacable.
Se le IndlcA continuar el mismo tratamiento.
Contrôles Posterlores: Controlada per 1Ad 1camente eu 
rAglmen de consulta externa, se observA una progresl- 
va mejorfa de las lesiones, con dlsmlnuclAn del grado 
de erltema o InfiltraciAn y, aunque mAs lentamente, 
de la lilper plgmen tac 1 An .
Comentarlo: El nAmero, tamafio y caracterfsticas
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cJfnicaa de las lesiones de esta paclente, obliga a 
un diagnostics dlferenclal con las capllaritls crA- 
nlcas; sin embargo, la hlstopatologf a ee cotic liiyeti te 
en favor de una MF. La apllcaclAn tApica de esterol­
des, permltlA una lenta mejorfa de las lesiones. Po- 
slblemente, y mAs aAn si se observa una agravaciAn, 
esta paclente se Incluya on el programa de tratamien­
to con mostaza nltrogenada.
CASO N9 33
A. G. M. -H? n® 3.361-, hembra do 34 afios, casada, 
de profeslAn sus labores, natural y con domlclllo en 
MAlaga.
Ingresada en nuestro servlcio desde el 10 de dl­
clembre de 1.976 hasta el 25 de marzo do 1.977, desde 
el l4 do junlo de 1.977 hasta el 6 de agosto de 1.977 
y desde el 15 do octubre de 1.977 hasta el 8 do no­
vlembre do 1 .977.
Antecedentes Famlllares: Ambos progenltores, dos 
hermano y clnco hljos vlvfan sanos.
Antecedentes Personales: Amlgdalectomlzada a los 8 
afios. Apendlcectomfa a los 18 anos.
Hlstorla Clfnlca; Clnco afios antes do su primer In­
greso en nuestro servlcio, comonzA con prurito Inten­
se y reslstente a los antlhistamfnlcos. Dos afios mAs 
tarde, y perslstlendo el prurito, le aparecleron en 
la cara, unas lesiones erltematosas, que desaparecie- 
ron al poco tlempo. Posterlormente, lo aparecleron
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lesiones slmllares en hombros y espalda, quo, on el 
transcurso de cuatro meses y hablendo segtildo un tra­
tamiento con corticoïdes por via general y en apllca­
clAn tApica, tamblAn desaparec1eron. Nuevas lesiones 
so desarrollaron en diverses puntos de la superficie 
cutAnea, slempre con gran prurito, y permatieci eron en 
sltuaclAn mAs o menos estable durante un ano, para 
comenzar entonces, aproxlmadamente ano y medlo antes 
de su Ingreso, a sobreelevarse, constltuyendo plaças 
muy Inflltradas y algdn tumor. Ocaslonalmeti te, algu­
nas plaças desaparecloron espontAneamente o por e 1 
tratamiento, dejando clerta hlperplgmentaclAn resi­
dual, La primera tumoraclAn se desarrollA en la nariz 
y fue extlrpada. Otra, en hombro derecho, fue blop­
slada y la estructura histopatoiAglca callflcada de 
inespecf f Ica. Un aflo antes de su primer Ingreso, nue- 
vos tumores aparecleron en cuero cabelludo, erosio- 
iiAndose y cubrlAndose de costrae serohemAtlcas. Du­
rante este tlempo, fue tratada con metl tprednlso 1 oiia 
por vfa general de forma irregular y, tamblAn, se 
reallzA un clclo con clclofosfamlda de mes y medlo de 
duraclAn.
ExploraciAn t Gran parte del tegumento cutAnec, npa- 
rocla Inflltrado, edematoso y engrosado. Debldo a es­
ta InfiltraciAn y a la presencla de numerosas tumora- 
clones, en general menores de un centfmetro, la cara 
ofrecfa un aspecto similar a la faciès leoritna de la 
lepra lepromatosa. Se apreclaban numerosas plaças 
erItematoescamosas Inflltradas -flgs 58 y 60-. En el 
cuero cabelludo, exlstfan tres grandes tumores mame- 
lonados, redondeados, de unos cuatro centimetres de
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dlAmetro, de coloraclAn rojovlolAcea, en cuya super­
ficie, se habfan producldo pequefias ulceraclones. A 
su nlvel, se observaban Areas alopAclcas. Mostraban a 
la palpaclAn, una oonslstencla dura. En mejllla déro­
cha y Angulo superolnterno de la Arblta Izqulerda, 
otros dos tumores, de aproxlmadamente un centimetre 
de dlAmetro. En la plel del tArax -reglAn supraesca- 
pulAr derecha, reglAn supraclavicular Izqulerda y re­
glAn preesternal-, tres Altlmos tumores, de uno a 
tres centfmetros de dlAmetro. En el resto del tronco 
y en las extremldades, se apreclaban otros tumores, 
de dlmenslones Inferiores a un centimetre. No se pal­
paban adenopatfas ni organomegallas. La paclente mau- 
tenfa buen estado general.
Ëxploraclones Complementarlas;
Hematfes 4.500.000; Hemogloblna 12*1 gr#; Hematocrlto 
34*5#.
Leucocltos 11.200; P-77, 0-3, L-l4, E-I y M-5.
En otra determlnaclAn, 13.500 leucocltos: P-88,
L-I, E-4 y M-7.
Plaquetas 350.000.
VSG 35 a la primera hora.
Glucemla, urea, Acldo Arlco, colesterlna, Ifpldos to­
tales, protromblna, fosfatasa alcallna, colemias,
GOT, GPT, retenclAn de bromosulfotalefna, calcemla, 
fosfatemla, sodlo, cloro, potaslo y aclaramiento de 
creatlnlna normales.
LDH 298 m.u./ml.-normal 100 a 225-.
Protefnas totales 7*8 gr#; AlbAmlna 3*69, alfal 0*33, 
alfa2 0*85, beta 1*17 y gammaglobulInas 1 *69-
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Ininunoglobullnas ! IgG 1.800 mg#.
IgA 320 mg#.
IgM 100 mg#.
IgD I mg#,
IgE -por radiolnmunoatiAl isl 3- 
650 u .i./ml.
Complomento total -CH50- y fracciAn C *3 normales. 
Antlcuerpos anti n u d e  ares , anticuerpos antlmltocon- 
drias, anticuerpos antifibralisa y anticuerpos antltl- 
roideos -antimicrosomal y antitiroglobulina- negati­
ves.
TTL: TransformaclAn espontAnea 4#.
TransformaclAn con PHA 62#.
Llnfocitos B -por fluorescencla- 35#.
Llnfocitos T -por rosetas- 46#.
Llnfocitos nulos 19#.
Antfgenos de hlstocompatlbllldad -Slstema HLA-: Posi­
tivas las determlnaclones para el HLA-AIO -AW25-AW26-, 
HLA-A28 y HLA-BW40.
AnAllsls slstemAtlco de orlna dentro do limites norma­
les.
Radlograffa de tArax normal.
E. C. G . : Trastornos do conducclAn en rama derecha y 
hem1rama anterior Izqulerda.
Gammagraffa hepAtlca normal.
Dio^pda ^n2 ^0^844- de tumor on hombro derecho: 
Epidermis: Llgera hlperqueratosls paraquoratAslca. 
Dermls: ProliferaclAn neoplAslca que la ocupaba en 
su totalldad, slendo mAs densa en dermls media y pro­
funda. Esta proliferaclAn, no Interesaba los fo1 feu­
les pllosebAceos apreclables en les certes, y, en su
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Interior, quedaban reapetadoa algunos liaces de flbras 
colAgenas. La blopsla no comprendfa hlpodermls. C i to- 
logfa: Constitufan la proliferaclAn, cAlulas mlcAsi­
cas do mediano y gran tamano. Se observaban tamblAn, 
llnfocitos do aspecto normal, hlstiocitos y algunos 
eoslnAfilos. Presencla do malanAfagos en dermls super­
ficial .
Medulograma esternal: Buena celularldad. Megacario- 
cltos en nAmero superior al normal, y en todos los es- 
tadfos maduratlvos. Hlperplasia de la serle granulocf- 
tlca, con eoslnofllla y discrets desvlaclAn Izqulerda. 
Serle roja de morfologfa normal. Slstema llnforretlcu- 
lar normal.
Tratamiento: Antlhlstamfnlcos por vfa general. Apll­
caclAn tApica de una crema de valerato de betametasona 
al 0*1#. Prednlsona, 15 mg diaries por vfa oral. Apll­
caclones dlarlas a toda la superficie cutAnea, previa 
InducclAn de la tolorancia InmunolAglca, de mostaza 
nltrogenada dllulda on agua. RadlaclAn medlante eloc- 
trones acelerados -BetatrAn-, de clnco tumores locali- 
zados on: reglAn occipital derecha, reglAn temporal 
Izqulerda, mejllla derecha, reglAn supraescapular de­
recha y reglAn supraclavicular Izqulerda. 11. T. por 
campo de 1.800 a 2.600 rads, en nueve a trace seslones 
de 200 rads -5*5 Mev, campos de 4 y 6 circular-.
EvoluclAn; Los antlhlstamfnlcos y esteroldes no con- 
slguleron mejorar sonslblemente a la paclonte. Al mos 
de Iniclar las apllcaclones de mostaza, desapareclA el 
prurito y la InfiltraciAn cutAnea. So observA una pig- 
mentaclAn bronceada do toda la plel. A las clnco soma- 
nas, se pasA a dos apllcaclones somanales. Los tumores
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radiados se resolvieron espectAcularmente, salvo el 
localizado en la mejllla derecha, que perslstlA, auii- 
que muy dlsmlnuldo de tamano. Los tumores no radia­
dos, tamblAn regresaron, aunque mAs lentamente, qul- 
zAs de forma espontAnea o por los demAs tratamlentos 
reallzados. Se practicA una biopsia de control:
Bloip^la j^n2 6- de plel del abdomen, donde, con
las apllcaclones de mostaza, habfa de sapare cldo la 
InfiltraciAn: Unicamente se apreclaba, un aumento do 
hlstiocitos y flbroblastos en la dermls superficial, 
asf como numerosos melanAfagos. No so evldenciaron 
cAlulas mlcAslcas.
Fue dada de alta, IndlcAndosele continuar con dos 
apllcaclones somanales do mostaza.
Contrôles Posterlores: Estuvo Ingresada en nuestro 
servlcio, on otras dos ocaslones:
En Junlo de 1.977, a los dos meses de su alta ante­
rior, reIngresA hablendo efectuado el tratamiento lu- 
dlcado, pero no ee habfa aplloado la mostaza en la 
caboza. Presentaba dlez tumores on cuero cabelludo, 
algunos ulcerados, de oonslstencla elAstlca a dura; 
otro en la frente -flg 62- y otro en la reglAn sacra. 
I)e los sltuados en el cuero cabelludo, unos er an inie- 
vos y otros ya exlstfan en su anterior Ingreso, pero 
habfan aumentado do tamafio. Los que fueron radiados 
-completamente resue1 toe-, habfan dojado zonae de 
alopeci.'. En tronco y muslos, numerosas lesiones eii- 
tematosas, de pequeflo tamafio, brillantes, do aspecto 
1Iquenolde. En la espalda, algunas plaças erltemato- 
sas, do dos a cuatro centfmetros de dlmenslones, muy 
Inflltradas. Se palpaban varias adenopatfas duras.
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indolores y no adheridas, en regiones r e tr oaur iciii a- 
res, retrocervlcal, axllares e inguinales, y una 
grande, alargada, de 2 x 3^5 cm, en regidn supracla­
vicular izquierda. No se apreciaron organomegalias 
abdominales. Se practicaron otras dos biopsies cuta­
nées :
Bioip^ia ^n2 11^228- de plaça infiltrada en la es- 
palda:
Epidermis: Hiperqueratosis con Areas de paraquera- 
tosis. Acantopapilomatosis. Exocitosis salpicada de 
cAlulas micAsicas.
Dermis: Focos de infiltraciAn en dermis superfi­
cial, reforzados en algunos puntos, pero sin llegar a 
constituir una banda continua. MAs profundamente, al­
gunos infiltrados perivasculares y perifoliculares. 
Exocitosis follcular salpicadp de cAlulas micAsicas. 
Mucinosis folicular. Citologfa: Constitufan los In­
filtrados, linfocitos de aspaoto normal, histiocitos, 
algunos eosinAfilos y, predominantomente, cAlulas ml- 
cAsicas de pequeflo, médiane y algunas de gran tamano.
Se tomA una muestra para microscopfa electrAnica, 
en la que pudieron observerse los caractères ultraes- 
tructurales de las cAlulas micAsicas -figs 73 y ?6-.
Bi£p^ia j^n2 II^3%8- de tumor en la frente: lllstopa- 
tologfa superponible a la del primer tumor biopsiado 
-biopsie n* 10.844-, pero con mucho mayor nAmero de 
eosinAfilos.
Se efoctuaron de nuevo apiiceciones diarias de mos- 
taza. En los tumores de cuero cabelludo, frente y re- 
giAn sacra, se realizaron sieto series de inyecciones 
intralesionales de microdosis de mostaza. En cada
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aerie, se practicaron por tumor, tros a diez Inyeccio­
nes, a un centimetre de distancia, do 0 'I ml de una 
soluciAn de mostaza nitrogenada con acotAnido de 
trlaracinolona y lidocafna, para disrainuir la inflama- 
ciAn y aliviar el dolor -mostaza nitrogenada 100 mg 
■f acetAnido de triamcinolona al 2^, I ml + lidocafna 
al 1%, I ml-. Dada la existoncia de adenopatfas, se 
hizo un ciclo Intravenoeo de mostaza nitrogenada, a 
razAn de 2 mg diaries durante diez dfas. En agosto de 
1 .977, a los dos meses de su ingreso, fue dada do al- 
ta, con gran mejorfa de los tumores y desapariclAn de 
las restantes lesiones cutAneas -figs 59 y 6l-. Se le 
indicA continuer con dos aplicaciones semanales de 
mostaza.
En noviombre del miemo ano, ingresA por tercera vez. 
Siete de los tumores del cuero cabelludo, hablan au- 
mentado de tamaHo; algunos estaban ulcerados. Los si- 
tuados en fronts y regiAn sacra, hablan desaparecido 
-fig 63-. SAlo se palpaban algunas adenopatfas pre y 
retroauriculares. No se apreciaron otro tipo de lesio­
nes. Se efectuaron otras cinco series de inyecciones 
intratumorales. Al mes de su ingreso, fue dada de al- 
ta, indicAndosele continuer con aplicaciones periAdi- 
cas de mostaza y control posterior en nuestro sorvi- 
cio .
Comentario: Desde su primer ingreso, presentaba es­
ta paciente, una ME on estadfo tumoral. Casi todos 
los tumores, fueron aparociendo en el cuero cabelludo. 
En las pruebas de inmunidad, destaca un notable aumen- 
to de los linfocitos nulos y una elevaciAn de IgE. 
Buena respuosta de las lesiones cutAneas, a las
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aplicaciones de mostaza diluida, excepto de los tumo­
res. Estes, rospondieron a la radioterapla con Beta­
tron y a las inyecciones Intralesionales de mostaza; 
aunque algunos, con este Altimo procedimiento, no se 
resolvieron completamente en un primer ciclo de iuyec- 
ciones, y obligarn a un segundo ciclo -se roquieron 
futures contrôles para obtener conclusiones definiti­
ves-. La administraciOn intravenosa de mostaza, pars­
es que resolviA las adenopatfas, posiblemente ospecf- 
ficas, de localizaoiAn supraclavicular, axilar e in­
guinal -las de cabeza y cuello, pudioran ser inespecf- 
ficas y secundarlas a la ulceraciAn y sobreinfeociAn 
de los tumores-.
CASO N? 34
J. G. S. -H? nS 3.504-, varAn de 69 afios, casado, do 
profesiAn albarlil, natural y con domicilie en Madrid.
Ingrosado on nuestro servicio desde el 10 do jtinio 
de 1.977 hasta el II de septiembre do 1.977-
Antecedentss Familiares! Padre falleclA de asma 
bronquial intrfnseco. Madre falleclA do accidente ce­
rebrovascular, De trees hermanos, once fallecleron on 
la infancia, uno durante la guerra y uno vivfa sano.
Antecedentes Personales: Fumador do unos veinte ci- 
garrillos diaries y bebedor de un litro de vino al 
dfa. No roferfa enfermedades de interAs.
Ilistoria Clfnica; Seis afios antes do su ingreso, le 
apareoieron en el dorso de arobas manes, unas lesiones
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erltematosaa, pruriglnosaa, que fueron calificadas 
como eczema de contacte al comento. Tratadas con una 
crema de corticoïdes, mejoraron notablemente. Très 
afios mAs tarde, y de forma sAbita, se de ear roi laron 
unas lesiones similares -segAn el paciente-, que rA- 
pidamente se generalizaron por toda la superficie cu- 
tAnea, ocasionAndole prurito discrete. PermatieciA on 
esta sltuaciAn, hasta su ingreso, sin que diverses 
tratamlentos consiguieran una respuesta favorable.
ExploraclAn; Presentaba una eritrodermia finamente 
doscamativa. Sobre el tegumerito infiltrado, so apre- 
ciaban pequefias formaciones papulosas. En las pier- 
nas, donde el prurito era mAs intense, exlstla una 
mayor infiltraciAn. En axila izquierda e ingles, so 
palpaban pequefias adenopatfas duras, rodaderas e in­
dolores, no adheridas. No presentaba organomegalias 
abdominales ni otras alteraciones. Mantenfa buen es- 
tado general.
Exploraciones Complementarias!
Hematfes 4.700.000; Hemoglobina l4'l gr^; llematocrito
4l'5#.
Loucocitos 7.600s P-57, G-4, L-28, E-2, D-I y M-8.
En otras determlnaclones, similares cifras do leu- 
cocltos con 32 y linfocitos y I y 6 cosin(5f 11 os. 
Plaquetag 212.OOO,
VSG Uy a la primera hora.
Glucemla, urea, 6cldo drlco, coles ter ina, llpidos to­
tales, protrombina, fogfataea alcallna, colemias,
GOT, GPT, LDH , retencl<5n de bromoeulfotalef na , calce- 
mla, fosfatemia, sodlo, clorq, potasio y aclaramiento 
de creatlnlna normales.
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Protefnag totales 8'4 gr#: Albdmlna 3'72, alfal ()'18, 
alfa2 0'97, beta I '38 y gammaglobulinas 2 'II. 
Inmunoglobiillnas : IgG 1.400 mg#.
IgA 64o mg#.
IgM 230 mg#.
IgU 2 mg#.
IgE -por radiolnmunoanAl1 sis- 
90 u .1 ./ml.
Compleroento total -CH50- y fracclAn C'3 normales. 
IteacciAn de Waaler-Rose, fenAmeno L, E . , anticiierpos 
antinucleares, anticuerpos antimitooondrias, antl- 
cuerpos antifIbralisa y anticuerpos antitiroldeos 
-antimicrosomal y antitiroglobulina- negatives.
Pruebas intradArroicas! Tuberculins positiva +.
Candidina positiva.
Trioofitina negativa. 
Estroptoquinasa-estroptodernasa 
negativa.
SensibilizaciAn a DNCB positiva + +.
AnAllsis sistemAtico de orina dentro de Ifmites norma­
les.
Kadlografla de tAraxî ElongaciAn aArtica. Cifoescolio- 
sis importante con cambios degeneratlvos Asoos.
TrAnsi to esofAgicos Minima hernia do hiato.
Biopsia -ii9 II.28I- de brazo derecho -oritrodermia-j 
Epidermis: Hiperqueratos is ortoqneratAsica. Exocito­
sis salpicada de escasas cAlulas micAsicas, principal- 
mente de modiano tamaBo, mAs intensa en algunas zonas.
Dermis: Focos de infiltraciAn en dermis superficial, 
quo conflulan on algunas zonae, donde roostraban ton- 
dencia a disponerse on una banda superficial.
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contactando Intimamente con la opidermia. Exocitosis 
folicular salpicada, similar a la epidArmica. No se 
observA mucinosis folicular. Citologfa: Constltuian 
los infiltrados, linfocitos de aspecto normal, liis- 
tiocitos y, predominantemente, cAlulas micAsicas de 
pequefïo y medlano tamafio.
Bi^p^ia de piertia dereclia -oritroder-
mia- :
Epidermis: Hiperqueratosis or toqueratAsica. Atrofla 
discrete. Exocitosis de cAlulas micAsicas, on general 
de medlano tamano, que en algunos puntos sc agrupaban 
on microabcosos de Pautrier.
Hermis! Focos de infiltraciAn en la dermis superfi­
cial, quo en algunas zonas se hacian confluentcs, con 
tondencia a formar una banda continua, en estrecbo 
contacte con la epidermis. Ligora vasodllataciAn su­
perficial. Exocitosis folicular salpicada de cAlulas 
micAsicas. No mucinosis folicular apr ec i.ibl e . Ci to to- 
gfa: Constitufan los infi1 trades, linfocitos do as­
pecto normal, histiocitos y , predominantemento, cAlu- 
1 as micAsicas de pequofio, mediano y algunas do gran 
tamano.
Medulograma esternal: Celularidad globalmonte dis- 
minuida. Megacariocitos en nAmero inferior al normal, 
en todos los estadlos madurativos. Serie g ranuIocfti- 
ca con discrete aumento de eosinAfilos. Marcado an- 
mento do linfocitos y cAlulas plasmAticas niaduias. 
ConclusiAn; Aumento de cAlulas inmunocompetentes y de 
eo sinA filos.
Tratamiento: En Julio de 1.977 -y previa indued An 
de la tolerancia inmunolAgica modlante microdosis
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intravenosaa de 200 mg-, se Iniciaron aplicaciones 
diarias de mostaza nitrogenada a toda la superficie 
cutAnea. TolerA este tratamiento durante diecisiete 
dfas, desarrollando entonces, una reacclAn eritemato- 
escamosa, quo obligA durante una semana, a la aplica- 
ci6n, junto a la mostaza, do una crema do valerato de 
betametasona al O'l#, y, durante la semana siguiente, 
a suspender la mostaza y administrer I '5 mg diaries 
de betametasona por y fa oral. Transcurrida esta se- 
gunda semana, desapareclA la reacciAn, y pudieron 
reanudarse las aplicaciones de mostaza, ahora a dfas 
alternes, continuando con la crema de betametasona 
los dfas que no so aplicaba mostaza. En septiembre, 
fue dado de alta, indicAndosele continuer con una 
aplicaciAn semanal de mostaza.
EvoluciAn; Al ser dado do alta, so encontraba asin- 
tomAtico.
Comentarlo: Paciente con una ME eritrodArmica, en 
cuya sangre porifArica no se observaron cAlulas do 
SAzary. La histopatologfa cutAnea, resultA caracte- 
rfstica do MF, con presenoia de microabcosos epidAr- 
micos de Pautrier. Rebelde a diverses tratamlentos 
rospondlA favorablemente a las aplicaciones de mosta­
za nitrogenada diluida en agua a toda la superficie 
cutAnea.
CASO N° 35
A. G. H. -II* n? 3 .542-, varAn de 70 anos, vindo, do
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profeslAn agrlcultor, natural de Estreniera do Tajiina 
-Madrid- y con domlclllo en VlcAlvaro -Madrid-.
Ingrosado en nuestro servicio desde el 29 de julio 
de 1.977 hasta el 28 de febrero de 1.978.
Antecedentes Familiares: Padre falleciA eii irisufi- 
ciencia renalj padecfa pielonefritis crAnica. Madre 
falleclA, desconociendo la causa. De tros hermanos, 
uno falleclA do cAncer hepAtico, otro de causa desco- 
nocida y el tercero vivfa sano. Do tree hijos, uno 
falleclA do meningitis a los cuatro meses y los otros 
dos vivfan sanos.
Antecedentes Personales: Nunca padeciA enfermadad 
alguna destacable. Fumador do unos veinte cigarrillos 
diarios y bebedor moderado.
Historia Clfnica: Tros anos antes de su ingreso, 
comenzA con prurito generallzado y persistente. Dos 
anos mAs tarde, notA que toda la piel aparecfa como 
engrosada, a la vez que, en pocas semanas, perdfa la 
totalidad del polo. En los Altimos seis meses, le 
aparecieron, primoro en la cara y luego en dlversos 
puntos do la superficie cutAnea, unas lesiones erlte- 
matosas, papulosas, quo so erosionaron por el rasca- 
do y cubrteron do costras. Las unas de las manos y 
pies, sufrloron alteraciones. Por Altimo, eo InstanrA 
una anorexia importante y fue perdiendo peso.
ExploraciAni Presentaba una infi1traciAn importante 
de todo el tegumento cutAneo, sin que se apreclaso 
una coloraciAn eritematosa, pero sf un cierto brllJo, 
palpAndoso la piel como empastada. Alopecia compléta 
de cuero cabelludo, cejas, pestanas, axilas y pubis. 
Ell la cara, ectropiAn bilateral y acentuada
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dllataolAn de las coanas, por retracclAn secundaria a 
la infiltraciAn cutAnea. En vertex, regiAn occipital 
y mitad superior del tArax, orosiones y costras con 
signos de impetiginizaciAn. En antebrazos y piernas, 
zonas do hiperqueratosis con discrete descamaciAn y 
acentuaciAn de los pliegues cutAneos. Engrosamiento 
del borde libre de las uBas de manos y pies, con pAr- 
dida del brillo y apariclAn de Areas de leuconiquia 
-fig 4l-. En ingles y axilas, voluminosas adenopa­
tfas, duras, indolores y rodaderas. No organomegalias 
abdominales. El paciente impresionaba como de enfer- 
medad grave.
Exploraciones Complementariast 
Hematfes 4.020.000} Hemoglobina I I '4 gr#; Hematocrito 
34'5#.
Leucocitos 8.800: P-72, C-3, L-l4, E-3, B-I y M-7. Ne
cAlulas de SAzary en sangre perifArica,
.Plaquetas 356.000.
VSG 90 a la primera hora,
Glucemia basai 124 mg#. Curva de glucemia -tras in- 
gesta de 100 gr de glucosa- patolAgica.
Urea, Acido Arico, colesterina, protrorobina, cole- 
mias, GOT, GPT, LDH, calcemia, fosfatemia, sodlo, 
cloro y potasio normales.
Fosfatasa alcalina 124 m.u./ml -normal 20 a II5-.
Protefnas totales 6'8 gr#: AlbAmina 2'86, alfal 0'35,
alfa2 I'l4, beta 0'95 y gammaglobulinas l'50. 
Inmunoglobulinas; IgG I .300 mg#.
IgA 540 mg#.
IgM 90 mg#.
IgD mener de I mg#.
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Pruebas intradArmlcas; Tuberculina negativa.
Candidina negativa.
Tricofitina negativa.
Estreptoquinasa-estreptodornasa 
negativa.
SensibilizaciAn a DNCB negativa.
Antfgenos de histocompatibilidad -Sistema I [LA-: Posi­
tivas las doterminaciones para el IILA-A9 , HLA-ATD 
-AW25-AW26-, HLA-B8 y HLA-BI4.
AnAlisis sistemAtico de orina dentro de Ifmites norma­
les, salvo por la presencia de abundante flora micro- 
biana, que en cultive correspondiA a E. coll.
Radiograffa de tArax: ElongaciAn aArtica. NlngAn dato 
compatible con linfoma.
Linfograffa: Unicamente presentaban alteraciones es- 
tructurales los ganglios inguinales, aunque no eran 
valarables desde el punto de vista de una posible in- 
vaslAn 1infomatosa, por ser de carActer inespecffIco 
y existir infecciAn en Areas cutAneas prAximas. Cade­
nas lumboparaaArtioas normales.
Gammagraffa hepAtica: Bepatomegalia quo so acompariaba 
de un descenso positional hepAtico. El parAnquima, pa- 
recfa afectado por un proceso desestructurativo difuso 
de moderada intensidad, especialmente en la mitad in­
ferior del lAbulo izquierdo, pero sin llegar a consti­
tuir un Area claramente frfa.
^lopsi^ _^ n_£ 2^_i3^2- do ganglio axilar derecho: Gran 
parte del ganglio aparecfa desestrueturado -fig 42-, 
no apreciAndose folfculos linfoides. ImAgenes de reti­
culosis 1ipomelAnica. Presencia do numerosos oosinAfi- 
los -fig 43-, no pudiAndose afirmar con seguridad,
- 2  34 -
sobre una infi1traciAn ospecffica de cAlulas micAsi­
cas .
Biop^ia ^n2 de piano de extensiAn del an le -
brazo derecho -infiltraciAn cutAnea difusa-:
Epidermis: Discreta hiperqueratosis ortoqueratAsi- 
ca. Exocitosis salpicada de cAlulas micAsicas de mo­
diano tamano.
Dermis: DegeneraciAn basAfila de la colAgena. In­
tenses Infiltrados nodulares, sobre todo en dermis 
media y profunda, de cAlulas micAsicas de pequeno y 
mediano tamano. En dermis superficial, se apreciaban 
ademAs, algunas cAlulas micAsicas dispersas. TambiAn, 
presencia de linfocitos de aspecto normal y de bis- 
tiocitos. Me1anAfagos en dermis superficial.
Bl^p^ia ^u2 11^503- hepAtica: Estructura hepAtica 
bien conservada. En espacios periportaie s, ligeros 
infiltrados de linfocitos de aspecto normal, eosinA­
filos y algunos polimorfonuoleares.
Medulograma esternal: Sin alteraciones évidentes de 
las series granulocftica y megacariocftica. Serie 
1inforreticular normal. DisminuciAn de elementos do 
la serie rpja. Aumento de hemoaider ina en los depAsi- 
tos. Siderobiastos 15#.
Tratamiento; En octubre de 1.977, se iniciaron 
aplicaciones diarias a toda la superficie cutAnea, de 
mostaza nitrogenada diluida en agua. A los diez dfas. 
se dosarrollA una reacciAn con descamaclAn, por lo 
que se suspendiA la mostaza y aplicA una crema de 
corticoïdes. En diciembre, se reanudaron las aplica­
ciones de mostaza, ahora a dfas alternas, hasta fo- 
brero de 1.978. Durante este tiempo, y debido a la
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exlstencla de adenopatfas, se efectuaron très ciclos 
Intravenoeos do mostaza, a razAn de 2 mg diarios du­
rante diez dfas por cicJo,
EvoluciAn; En febrero, el paciente habfa experlmen- 
tado una gran mejorfa. La infiltraciAn habfa desapa­
recido, aalvo en la cara y manos, donde aAn persis- 
tfa, aunque muy disminuida. Las adenopatfas se habfan 
resuelto, pero todavfa podfa palparse alguna aislada, 
El estado general so encontraba recuperado.
Comentario: Se trata de una ME, quo presentaba al­
gunas caracterfsticas particularos. La infi1traciAn 
era de todo ol tegumento, con ectropiAn bilateral, 
alopecia universal, distrofias ungueales y adeiiopa- 
tfas. La ausencla do cAlulas do SAzary en sangre pe­
rifArica, descartA, por el raomento, uii SS. A posar do 
la infiltraciAn generalizada, la piel nunca se obser- 
vA verdaderamente roja, eino blanco-anacarada o rosa- 
da. QuizAs, este se debiese, a que la infi1traciAn de 
cAlulas micAsicas respetaba la dermis superficial ca­
si en su totalidad, disponiAndose de forma nodular, 
en dermis media y profunda. Esta profundidad do los 
infil trades, podrfa tambiAn explicar, que la mejorfa 
obsorvada tras la aplicaciAn do mostaza, se ostablo- 
ciese mAs lentamento quo on otros paciontes. Las ade­
nopatfas, parecieron responder a la administraciAn 
intravenosa do mostaza. Una mala respuesta inmunita- 
ria celular, segAn mostraron las pruebas realizadas, 
podrfa ser causa de las infocciones cutAneas repoti- 
das .
-  236
CASO N9 36
M. M. C. -H* n® 3.583-1 varAn do 66 anos, casado, do 
profesiAn albaBil, natural y con domicilio on MAstoi es 
-Madrid-.
Ingresado en nuestro servicio desde el 20 de octubre 
de 1.977 hasta el l4 do noviombre do 1.977.
Antecedentes Familiares; Padre falleciA, descono­
ciendo la causa, Madre padecla hiper ten si An. Un lierma- 
no padecfa bronconoumopatfa crAnica obstructiva.
Antecedentes Personales; Bronquitis crAnica desde 
los 6l anos.
Historia Clfnica: Dos meses antes de su ingreso, co­
menzA con prurito intenso, de predominio nocturne, 
primero on pianos do floxiAn do extremidados inferio- 
res, y , posteriormente, por toda la superficie cutA­
nea. Casi al miemo tiempo, fueron aparociendo una le­
siones eritematosas, ligeramonte descamativas, quo se 
oxtendieron y confluyeron hasta ocupar todo ol tegu­
mento .
ExploraciAn; Presentaba una eritrodermia finamente 
doscamativa y no muy acentuada. En tArax, espalda y 
abdomen, existlan zonas con qn mayor grade do eritema 
e infiltraciAn. No se aprociaba hiperqueratosis pal- 
moplantar, alopecia, ni trastornos ungueales. No so 
palpaban adenopatfas ni organomegalias. El paciente 
mantenfa buen estado general.
Exploraciones Complementarias;
Hematfes 5.300.000; Hemoglobina I5'2 gr#; llematocrito
48'5#.
Loucocitos 9.IU0: P-68, L-25 y M-7. No so observaron
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cAlulas de SAzary.
Plaquetas 369.000.
VSG 27 a la primera hora.
Glucemia, urea, Acido Arlco, colesterina, fosfatasa 
alcalliia, colemias, GOT, GPT, LDH, calcemia y fosfa­
temia normales.
Protefnas totales 7'6 gr#: AlbAmina 3'88, alfal 0'35, 
alfa2 I'l6 , beta I'll y gammaglobulinas l'o4. 
luniuTioglobul itias : IgG 680 mg# .
IgA 250 mg#.
IgM 220 mg#.
IgD 4 mg#.
AnAllsis sistemAtico de orina dentro de ifmites norma­
les.
Radiograffa de tArax: Compatible cou bronconeumopatfa 
crAnica.
Bi^p^ia ^n2_ 11^486- de piel del abdomen -eritroder- 
mia- !
Epidermis; Discrets hiperqueratosis ortoqueratAsica. 
Exocitosis en algunas zonas, de cAlulas micAsicas de 
pequeno tamano, con tendencia a agruparse, pero siii 
llegar a constituir microabcesos.
Dormis; Infiltrado en banda superficial, coutactan- 
do estrechamente con la epidermis. En dermis media, 
ligeros infiltrados perivaseul ares. No exocitosis ni 
mucinosis folicular. Citologfa: Constitufan estes in­
filtrados, linfocitos de aspecto normal, histiocitos, 
algunos eosinAfilos y, predominantomente, cAlulas mi­
cAsicas de pequefto tamano. Presencia de me IauAfagos 
on dormis superficial.
Tratamiento; AplicaciAn en cura oclusiva, de una
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crema de valerato de betametasona al O'I#.
EvoluciAn ; Fue dado de alta a los venticiiico dfas 
de su ingreso, con acentuada mejorfa de la eritrodcr- 
mia y desapariciAn del prurito. Se le indicA conti- 
nuar con aplicaciones tApicas del mismo corticoïde y 
control posterior.
Comentario: MF eritrodArmica de sAlo dos meses de 
evoluciAn, que respondiA favorablemente a la aplica­
ciAn tApica de corticoïdes. En posterloros contrôles, 
se continuarAn efectuando estudios de sangre perifA­
rica, por si en algAn momento se sorprendlese una ex- 
presiAn leucAmica, que calificase el caso como un SS. 
Se prevoo la prAxima inclusiAn de este paciente, en 
el programs de tratamiento con mostaza nitrogenada.
-RESULTADüS-
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I.- DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
Los 36 paciontes comprondidos en esta casnfstica, 
pueden distribulrse on los slgulentes griipos, de acuer- 
do con las desorIpciones tradlclonalos do la etiferme- 
dad :
M E......... 34 -94'4#-.
Forma olAslca............  .... 23 -63'9#-
Estadfo I I ............... 13 -3 6 '!#-
Estadfo II I.............. 10 -2 7 '8#-
Forma do comlenzo tumoral....0 -0 0 'O#-
Forma orltrodArmlca...........II -3 0 '6#-
S S ........... 2 -5'6#-.
II.- SEXO
Varones 23 -63'9#~ y hembras 13 -3 6'I#-.
2'K) -
HEMBRAS 13
VARONES 23
I/OS dog casos de SS correspond fan a hembras.
III.- ANTECEDENTES FAMILIARES
En ol grupo familiar mds proximo -padres, hermanos e 
hiJos— de ocho paciontes, so habfan diagnosticado ocho 
neoplasisas: do prifstata, estdmago, lariiige, pnlmAn, 
genitales femeninos no especificada, un linfoma y nn 
tumor maligno do localizaoi6n no reforida.
Dos paciontes, tonfan un familiar con asma bronquial.
IV.- ANTECEDENTES PERSONALES
Sdlo meroco considorar : 3 paciontes -8'3'^-, neopla­
sias malignas -carcinoma espinoce1111a r , carcinoma sndo- 
rfparo y basalioma-; I herpes zoster a los seis
meses do iniciarse la ME ; 5 -13'9^-, diabetes mollitus
-dos diagnosticados durante au ingreso-; 3 -8'3'^-, tu­
berculosis; 2 asma bronquial; y I habfa
side tiroidectomizado, pero no pudo referlr el motive 
de la intervenci<5n con precision.
-  2 h l  -
Y.- COMIENZO DE LA ENFEllMEDAD
Los primeros sfntomas aparecieron a una edad media rie 
anos -varones 50 anos y hembras 42'5 ahos-, ïbi 
5’7*7*f> de los pacienteo tenlan mâs de 50 ailes cnaticlo se 
Inlcitf la onfermedad, y un 6l'l^ m4s de ahos. Kl co- 
mienzo m4s procoz fue a )os 12 ahos -caso n? 7-* y oJ 
m^s tardfo a los 78 ahos -caso n? 21-, ambos pacientos 
eran varones.
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VI.- TIEMPO TRANSGURRmO HASTA LA PRIMERA CONSULTA EN 
NUESTRO SERVICIO
El tiempo medio desde ol oomienzo de la enfermedad, 
hasta que los pacientos fueron asistidos por primera 
vez en nuestro servicio, fue do 6'2 afios -varones U'9 
afios y hembras 8'k ahos-.
La consulta m4s precoz se efectud a los 2 meses por 3 
pacientos -casos n- 9, II y 3^, todos varones-, y la 
m&s tardfa a los 30 ahos -caso n* 24, una hembra-.
VII. SINTOMATOLOGIA
I.- MANIFESTACIONES CUTANEASi
Prurito: Lo presentaron 30 paciontes -83'3^-- En 
9 -25^-, fue el sfntoma do comlenzo; on 3 -8'3^-, ya 
oxistfan lesiones cut&neas cuando se inicid; y , on 18 
-50^-, figura al miemo tiempo quo las lesiones cutA­
neas, sin especificar si las precede o es posterior a 
las mismas. No refieron prurito 6 paciontes -l6 'V^-.
Plaças eritematoescamosas! 23 pacientos -63'9^-. 
Plaças poiquilodArmicas: 7 paciontes -19'^^-» 
Plaças ulceradas: 3 paciontes -8'3^-- 
Eritrodermia: I3 paciontes -36'I^-, incluyendo 
log dos SS .
Tumores; 10 paciontes -27'8^-.
I3imores ulcerados: 6 pacientos -l6'7%-.
Las lesiones do comlenzo, fueron casi siempro, plaças 
eritomatoescamosas on las extremidados.
2 4 3  -
En el dlagrama, se mue s tran las localizaclones de 
estas lesiones -se inoluyen las localizaclones de co- 
mienzo de las eritrodermias, salvo cinco casos en que 
no se habfan rocogido, y, por la misma raz6n, quedan 
excluidos dos casos de plaças infiltradas y dos de tn- 
mores-;
EXTREMIDADES 
INFEHIORES,.. .58
CADE Z A ........................ 4l
EXTREMIDADES 
SUPERIOHES... •35
PLANO ANTERIOR
DEL TORAX   , , 31
ABDOMEN.............. 31
espalda......... 27
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Y, on el siguiente dlagrama, ne muestra la localIza- 
cidn de los tumores:
CABEZA........................................ IX
EXTREMIDADES 
INFERIORES.,. .10
PLANO ANTERIOR 
DEL TORAX......
EXTREMIDADES 
SUPERIORES...
ABDOMEN............... 6
ESPALDA....... 4
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Comparando ambos diagramas, so observa que mj entras 
la cabeza supone el lugar de aalento del 25^ de los tu­
mores, s<5lo el I6'91^ de las lesiones cutAneas no tumo­
rales tienen esta localizaciAn. Por unldad de superfi­
cie corporal, los tumores tienen una incidencia 2'5 vo­
ces mayor en la cabeza, que en el reste del tegumento.
Sobre cinco pacientes en que se conoce con procisiAn
el momento de comenzar a desarrollarse los tumores, el 
tiempo medio desde el inicio de la enfermedad basta la 
apariciAn de estes, fue de 8'2 ahos. El mAs precoz a
los l'I ahos -caso n® 6-, y el mAs tardfo a los 23 ahos
-caso n? 23-. No se registre la forma tumoral "d'em- 
b 1A e " .
Hiperqueratosis palmoplantar8 7 pacientes -I9'4^-. En 
4 -II'I^- palmoplantar, y en 3 -8'3#- exclusivamente 
plantar,
2.- DIS T H O M A S  UNGUEALES 8 5 pacientes -I3'9#-.
3.- ALOPECIA: 7 pacientos -I9'4#-. Compléta de cuero 
cabelludo 6 -l6'7^-| de cejas 3 -8'3^-; de pestahas 2 
-5'6^-; de axilas 4 -Il'l^-} de tArax I -2'8^-; y de 
pubis 4 -II'T^-. La mitad de los pacientes con alopecia 
compléta de cuero cabelludo, presentaban eritrodermia.
4.- A0ENOPATIAS PALPABLES: Ig pacientes -41'?^-, En 
cuello 5 -I3'9^-l en axilas lO -27'8^-; y en ingles IT 
-30'6^-.
5.- IIEPATOMEGALIA: 3 pacientes Se excluye un
paciente que tenfa una cirrosis hepAtica. No existe
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confirmaclAn hlstolAgioa sobre la posible especificidad 
de estas hepatomegalias.
6.- ESPLENOMEGALIA! I paciente —2'8%— . Sin confirmer 
histolAgicamente, la posible especificidad de esta es- 
plenomegalia.
7.- SINTOMAS GENERALES: SAlo présentes cuando se produ- 
jeron infecciones intercurrentes, o en los estadfos fi­
nales en casos de evoluciAn fatal.
VIII.- EVOLUCION FATAL
Fallecieron 8 pacientes 22'2^— . La vida media de es­
tes paciontes desde el comlenzo do la enfermedad, fue 
de l4'g ahos. La evoluciAn mAs prolongada fue de 30'l 
anos -caso n@ 24-, y la mAs breve do 3^5 anos -caso n 9 
2I-.
IX.- ERRORES DIAGNOSTXCOS
Algunos paciontes habfan sido, clfnica y/o histolAgi- 
camente, diagnosticados do eczema, pitiriasls liquenoi- 
d e , psoriasis eritrodArmico, eczemAtides, pArpura capi- 
larftica crAnica o linfoma de otro tipo.
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X.- DETERMINACIONES ANALITICAS
1.- ANEMIA: SAlo 3 pacientes -8'3^-, presentaban una 
anemia a su ingreso, y en todos leve. En estadfos ter­
minales, o secundarlamente a la administraclAn de ci - 
tostAticos, sf so registraron anemias intensas.
2.- I/EUCOCITOSISI Exceptuando un paciente con un abceso 
glAteo, sAlo en 6 -l6'7^-, se observA leucocitosis a sn 
ingreso, y nunca intensa, ni aun on los S S . En contrô­
les posteriores, las leucocitosis fueron ocasionales, y 
casi siempre coincidiendo con infecciones.
3. - LEUCOI’ENIA ; Nunca pre sente en ol primer ingreso. 
Frecuente despuAs de administrar citostAtlcos.
4.- FORMULA LEUCOCITARIA: A su ingreso, II pacientos 
-30'6^- tenfan linfocitosis -mAs do 35-, y 8 -22'2^- 
eosinofilia -mAs de 5-. A estos Altimos pacientes, ba- 
brfa que anadir otros 6 -l6'7^-, que mostraron eosino- 
filias pasajeras durante su evoluciAn posterior. En 5 
-I3'9^-, se registraron eosinofilias superiores al I 5% 
en algAn momento. La eosinofilia mAxima fue del 28'J& 
-caso n@ 22-.
CAlulas de SAzary: Presentee on la sangre perifArica 
de 5 pacientes -I3'9^-, en las siguientes cuantfas; 
1/200 -caso n9 9-, I^ -caso n® 18-, 4^ -caso n? 15-, 5% 
-caso n? 27- y 29^ -caso n® 22-. Los cinco pacientes 
tenfan eritrodermia; calificAndoee los dos Altimos, con 
mayor nAmero de cAlulas do SAzary, de S S . La tinciAii de 
PAS, mostrA las granulaciones citoplasmAticas positivas
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do estas c^lulas.
5 .- PLAQUETAS ; Normales en todos 1 os pacientes a su 
primer Ingreso. Los oitostâtlcos ocasionaron algvmas 
tr ombopenlas.
6.- MEUULOGRAMAS: Se practicaron un total de JO punclo- 
iies esternales a 21 pacientes, con la eiguiente distri- 
buci<5n: un a a 15 pacientes, dos a 3 y très a otros J,
Si se excluye un case que presentaba nna bipoplasia 
modular por citostÀtlcos, resultaron normales on 5 pa­
cientes -255^-1 3 -15^- mostraron infil traci6n linfoidea
reactiva, 2 -10^- eosinofilia, y 10 -50^- infi1tracidn 
linfoidea reactiva y eosinofilia. Por to tan to, i 3 pa­
cientes -65^- presentaban Infiltracidn linfoidea reac­
tiva modular, y 12 -60%- eosinofilia. En ninguiro se 
aprecid infiltraoidn de cdlulas neoplAsicas.
7 .- VELOCIDAD DE SEDIMENTACION : Con aider arido la edad de 
Ios pacientes y, en algunos casos, la existencia de in- 
focciones, la VSG no estaba prâcticamente alterada en
e1 primer Ingreso. Se elevaba, a vecea considerab1einon- 
te, en I03 estadfos finales de la enfermedad.
8.- ANALISIS DE GRINAï Normal en todos les pacientes, 
salvo glucosurla en dos diabdticos, y presencia de pig­
mentes y de urobilina en un cirrdtico.
9 .- PIIOTEINOGRAMA: Las protefnas totales y fracciones 
proteicas no ostaban en general altoradaa en e1 primer 
ingreso. Exceptuando un paciente que padecfa cirrosis
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hep&tioa, s<5lo 4 -II'1^- mostraban unas gammag 1 obiil i- 
nas superlores a I '60 gr#.
10.- INMUNOGLOBULINAS! De 9 pacientes -25^- en que se 
determinaron, 2 -22'2#- presentaban IgG superior a 
1.600 mg^. No existla aumento de IgA, IgM, ni IgD. En 
6 pacientes -I6'7^-, se determinrf IgE. Excluyondo un 
paciente con asma bronquial -tenla una IgE superior a 
4.000 u.i./ml-, se encontrd aumentada en un caso -n? 
33-.
11.- COMPLEMENTO TOTAL Y C'3 : Sin alteraciones signi- 
ficativas en los casos que se determinaron.
12.- ANTICUERPOS CIRCULANTES s En varias ocasiones, se 
determinaron anticuerpos antinucleares, antimitocou- 
drias, antitiroideos y antlfibra-lisa, resultando 
siempre negatives.
1 3 .- TTL; Realizado en 5 pacientes -I3'9^-, s6lo en 
une -caso n® 32-, e1 porcentaje de linfocitos que su- 
fria transformacl6n 1infobl&stioa frente a la PUA era 
inferior al 6oÿ, concretamente del 50/È.
14.- LINFOCITOS B Y T EN SANGRE PERIFERICAs 
Linfocitos B -por fluorescencia-s Determinados en 4
pacientes -II'I#-. En une -caso n? 18-, eran inferio- 
res al 15^, concretamente del 10^.
Linfocitos T -por rosetas-i Determinados en los mis- 
mos pacientes en que se hicieron linfocitos D. En los 
cuatro, resultaron inferiores al 55^, concretamente
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del 28^ -caso nS 18-, 46^ -caeo n? 27-, 54^ -caso n?
30- y 46^ -caso n? 33-.
15.- INTRADERMORREACCIONES Y SENSIRILIZACION A DNCR! En 
sels pacientes que iban a ser tratados con mostaza nl- 
trogenada tdpica, se efectuaron intradermorreacclones a 
una batorfa de antigènes bacterianos, compreiidiendo: 
tuberculins, oandidina, tricofitina y estreptoquinasa- 
-estreptodornasa, Tambi^n se intentd sensibl1izar1 os a 
DNCB.
Distribuyendo estes pacientes segiSn la clasl f icaci(5n 
de VAN S C O T T  -Tabla I, p^g 69-, résulta que, de los 
sels pacientes, cuatro se encontraban en estadlo II 
-plaças induradas o pApulas, con o sin eritrodermla-, 
une en estadfo IV -péCpulas, plaças o tumores, con o sin 
eritrodermla, y con adenopatias-, y une en estadfo V 
-ouando existen lesiones internas, incluidas las expre- 
siones leuodmioas-.
Como se indioa en la Tabla III, de los cuatro pacieti- 
tes en estadfo II, très tenfan por lo menos una Intra- 
dermorreaccidn positiva a alguno de los antfgenos refe- 
ridos, y estes très pacientes, se sensibilizaron al 
PNCB -siempre se observé eritema o edema, sin llegar a 
produclrso vesioulaoitfn-, El cuarto paciente en estadfo 
II y los dos que se encontraban en estadfos IV y V res- 
pectlvamente, presentaron negatividad a todas las in­
trader morreao ci ones , asf como a la sensibi1izaci^n al 
DNCB, La Tabla IV, expresa la valoracidn de los resul- 
tados a esta sensibilizaci^n.
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TABLA IV
DNCB: -i ninguna reaccidn
+: eritema
++; eritema y edema 
+++: vesiculaci<în
Valoracldn de la senaibilizaci(5n al DNCB
I6.— SISTEMA HLAs Los antfgenos de histocompatibi1Idad, 
80 determinaron en très pacientes -casos n? 28, 33 y 
35-. Uno -caso n5 35- tenfa el B 8 , y dos -casos n? 28 y 
33- el ooraplejo AIO -AW25-AW26-.
XI.- RADIOLOGIA
I.- RADIOGRAFIAS SIMPLES! La radiograffa de trfrax de un 
paciente -caso nS 12-, mostrd una extension pulmonar de 
la MF, que ocasionaba un patrdn nodular. En otros dos, 
se aprecid una lnliltracl6n difusa de bases; confirraAn- 
doso en la necropsia, la especlficidad del Infiltrado 
en une de los casos -n® 26-. Otro paciente, tenfa ade- 
nopatfas en hilios pulmonares. Las restantes radlogra- 
ffas simples realizadas, no ofrecieron interns.
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2.- LINFOGRAFIASî Unicamente se efectuaron en un pa­
ciente -caso n9 35-. No se evidenciaron adenopatlas en 
cadenas lumboparaa6rtlcas. Unas adenopatfas Inguinales, 
palpables en la exploracldn, no eran valorables por la 
existencia de Infecclones cutdneas.
XII.- ANALISIS ISOTOPICOS
Se reallzaron gammagraffas hepAtlcas en dos pacien­
tes. En uno résulté normal, y en el segundo -caso n?
35- mostrd una desestructuracl6n del parënquima hepàti- 
co, que, sin embargo, no fus corroborada por el ex&men 
histopatol6gico de una biopsia.
XIII.- ELECTROCARDIOGRAFIA
En sels pacientes, se registraron trastornos de oon- 
duccidn, y en dos, de repolarizacidn. Salvo una pacien­
te de 3^ anos con una MF en fase tumoral -caso n? 33-, 
que presentaba ambos tlpos de trastornos, todos eran 
mayores de 60 ahos.
XIV.- tlISTOPATOLOGIA
I.- CUTANEA: Se reallzaron 94 biopsias cutAneas. A cada
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paciente, se practlcA por lo menos una biopsia. La me­
dia de biopsias por paciente fuo de 2'6.
En las siguientes Tablas, se muestra, el ndmero de 
biopsias realizadas por pacientes -Tabla V-, por cada 
tipo de lesidn -Tabla VI-, y la locallzacidn de las le- 
siones biopsiadas -Tabla VII-!
TABLA V
1 biopsia a .......10 pacientes -27'8^- = 10 biopsias
2 biopsias a ...... 10 pacientes -27'8%- = 20 biopsias
3 biopsias a  4 pacientes -II'I^- = 12 biopsias
4 biopsias a....... 9 pacientes -25^- = 36 biopsias
5 biopsias a ....... 2 pacientes = 10 biopsias
6 biopsias a ........1 paciente -2'8%- - 6 biopsias
Total: 36 pacientes -100#- 94 biopsias
Media de biopsias por paciente: 2'6
Biopsias realizadas por pacientes
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TABLA VI
Plaças Infil tradas...   47 -50#-
Eritrodermias..................... . ]I -33#-
Tumores     lO -IO'6#-
Control del tratamiento con mostaza........ 5 -5'3#-
Eczema de contacte por mostaza..............I -l'i#-
Total: 94 -I()()#-
Biopsias cutAneas por cada tipo de lesldn
TABLA VII
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Miembros Inferlores... 29 -30'9#-: 21 Plaças Inflltradas
3 Er1trodermlas 
3 Tumores
2 Contrôles mostaza 
Miembros Superiores...24 -25'5#-8 12 Plaças Infi1tradas
10 Erltrodermlas
Espalda................ 19 -20'2#-
Abdomen................. 9 -9'6#-!
Tdrax.................... 7 -7'4#-!
Cabeza.............. ,...6 -6'4#-;
2 Tumores
4 Plaças Iiifll tradas 
10 ErItrodermlas 
2 Tumores
2 Contrôles Mostaza
1 Eczema C . Mostaza 
6 Plaças Inflltradas
2 Erltrodermlas
I Control Mostaza
3 Plaças Inflltradas 
3 ErItrodermlas
I Tumor
1 Plaça Inflltrada 
3 Erltrodermias
2 Tumores
Total : 94 -lOO#-
Localizacldn de las lesiones biopsiadas
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I.I.- Alteracionea epldArmlcas! Resultaron suma- 
mente varladas. Con diversa frocuencla, se observd, lii- 
perqueratosls orto y paraqueratdsica, acantosis, aoan- 
topapilomatogis, atrofla epiddrmica, hlperpigmentacidn 
do la basal, etc. Algunas do estas modlficaclones, maii- 
tenlan una relacldn con la morfologfa clfnloa do 1 as 
lesiones; asf, la atrofla eplddrmlca con las plaças 
polquiloddrmlcas.
MAs caracterfstlca es la exocltosls de cAlulas micA- 
slcas. Esta exocltosls, podfa reallzarse por cAlulas 
mlcAslcas alsladas o salplcadas por la epidermis, o , 
con una dlsposlclAn mAs tfplca, agrupadas en mlcroabce- 
soB do Darler-Pautr1er.
En el exAmen do las preparaclonos hlstolAglcas, se 
excluyd una correspondlento a una plaça Inflltrada por 
oarecer do fragmente epldArmlco, la correspond ion to a 
un eczema do contacte por mostaza y las clnco corres- 
pondlentes a contrôles histoiAgicos del tratamiento 
con mostaza. Restan 87 preparaclonos que, consideradas 
en conjunto, resultan:
TABLA VIII
Sin exocltosls.....................14 -I6'l#-
Cpn exocltosls salplcada...........4l -47'!#-
Con mlcroabcesos do Pautr1er 32 -36'8#-
Total: 87 -100#-
Exocltosls Y sus tlpos. en el conjunto de 
lesiones biopsiadas
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La frecuencia de la exocltosls -como se iTidica en la 
algulente Tabla-, varlaba segdn el tipo de leslAn ciitA- 
nea:
TABLA IX
Plaças Inflltradas;
Con exocltosls s a l p l c a d a ...... . .18 - 3 9 'T#-
Con m lcroabcesos de Pautrler.. . .24 -52 '2#
Total : 46 -100#-
Erltr o d e r m i a s  ;
Sin e x o c l t o s l s . ...5 -I6'I#
Con exocltosls s a l p l c a d a ...... -64'5#
Con mlcroabcesos de P a u t r 1er.. 6 -I9'4#
Total ; 3X -100#-
Tumores;
Sin e x o c l t o s l s . ...5 -50#-
Con exocltosls s a l p l c a d a ...... ...3 -30#-
Con m l croabcesos de P a u t r 1er.. 2 -20#-
Total; lO -loo#-
E x o c l t o s l s  y  sus tlpos. en las diverses 
lesiones biopsiadas
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1.2. Alteraciones ddrmlcasi Se han diferenciaclo 
cuatro tlpos de infiltrado ddrmlco:
a.- En focos en dermls superficial.
b.- En banda superficial.
c.- En focos o dormis superficial, Junto a 
proliferaciones nodularos dermohlpoddrmlcas,
d .- En extensas proliferaciones tumorales. 
Estes Inflltrados, podrfan esquematlzarse de la si -
gulente formas
■«M(n«sJu**0 ,s)yt . ^
-Focos en dermls superficial- -Banda superficial
-Focos o banda superficial. 
Junto a prollferaclonés 
nodulares dermotilpoddrrolcas-
-ProllferaclAn tumoral-
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Naturaimante, y segdn muestra la Tabla X, existe una 
relaclAn entre el tipo de infiltrado y la morfologfa do 
la leslAn biopsiadas
TABLA X
Plaças Inflltradas s
En focos superflclales...... ...9 -1 9 '2#
En banda superficial........ -72'3#
En focos o banda y nodular.. 4 -8'5#-
Total 5 47 -lOO#-
Erltrodermias 8
En focos superflclales...... -35'5#
En banda superficial........ . .19 -61'3#
En focos o banda y nodular.. -3'2#-
Total s 31 -100#-
Tumoress
ProllferaclAn tumoral....... -loo#-
Totals 10 -lOO#-
Inflltrados ddrmlcos y sus tlpos. 
en las dlversas lesiones biopsiadas
I -2'X^- 10 -32'3^-
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A contlnuaclrfn, ae roflere la cltologla c3e los inf 11 - 
trados, en los troa tlpos de lesiones clliiicas -plaças 
inflltradas, erltrodermias y tumores-:
TAB L A  XI
/
C.M. pequerias..........  -2'X^- 10 ]
C.M. pequeîias y
m e d l a n a s ...................21 X5 -48'4#- 2 -20#_
C.M, pequenas,
medlanas y grandes 25 -53'2^- 6 3 -30'^ -
C.M. medlanas y
grandes................  - - 3 -30^-
C.M. grandes......... - 2 -20^-
TotalS («7 -100#- 31 -XOO#- 10 -100^-
Eosln(5filos............. X6 -34#- XI -35'5#- 6 -6o%-
l’ollmorfonucleares..... 9 -19^- IX -35'5^- X -10^-
Plasmâtlcas  6 -12'8^- - -
Melandfagos............. 27 -57'4^- l4 -45'2^- 3 -30^-
Slder<5fagos............. 2 -4'2#- I -3'2#-
C,M.= Cdlula Mlcrfslca
Gltologfa de los I n f i l t r a d o s , 
segiSn el tipo de lésion clfnica
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Al_ter^a^lo^n^s_a_nl^v^l_de^l_f^l^culo^ £i^o^eb6^eo! Exclu- 
yendo la biopsia corrospondlento a un eczema de contac­
te por mostaza y las clnco correspondlentes a contrôles 
hlstolrfgicos del tratamiento con mostaza, restan 88 
biopsias. Do estas, en 25 no se apreclaron Im&genes fo- 
llcxilares valorables. En las restantes 63, se observa- 
ron las siguientes alteracioness
a.- Exocltosls de c6lulas roic6slcas. Cuya 
frecuencia, en relacldn al tipo de 1e s16 n clfnica, que- 
da expuesta en la slgulente Tabla:
TABLA XII
Sin Exocltosls 
Follcular.............. 9 -28'!#- 5 -I9'2#- 3 -60%-
Exocltosls Follcular
Salplcada.............. 21 -65'6#- 20 2 -4o"&-
Exocltosls Follcular
en Mlcroabcesos........ 2 -6 '3^- I -3'9^- -
Total : 32 -100#- 26 -100#- 5 -100#-
Exocltosls follcular y sus tlpos, 
en las diverses lesiones biopsiadas
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b.- Mucinosis follcular: De las 63 biopsias, 
sdlo se observé on 10 -I5'9#-, con la dlstrlbuol6n que 
se expone en la Tabla XIII:
TABLA XIII
Biopsias Mucinosis
Valorables Follcular
Plaças Inflltradas ..32 8 -25#-
ErItrodermlas..............26 2 -7 '7#-
Tumores.    5 - -
Total 63 10 -1 5 '9#-
Muclnosls follcular, 
en las diverses lesiones biopsiadas
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2.- GANGLIONAR; Se examlnaron ci ri ce adeiiopa t f ag, dos 
correspondlentes a un mlgmo paciente. En todas, se ob­
servé reticulosis 1lpomel4nlca, sin podorse asogiirar Ja 
presencia de c6lulas itilci5sicas.
3.- IIEPATICA; Se practic(5 punci6n liop6tica a clogas a 
un paciente -caso n? 35-, cuya gammagraffa bep6tica, 
habfa Informado sobre una desestructuracl6n de 1 paren- 
qulma de este drgano. No se observé Infiltracl6n alguna 
do cdlulas mlcrfslcas, sin embargo, a nlvel de los cspa- 
clos porta, existfan unos llgeros Inf1j trades, consti- 
tuldos por linfocitos de aspecto normal, eosin6f1 I os y 
algunos pollmorfonucleares.
4.- CITOLOGIA DE ESPUTOS Se evidenciaron c6lulas mJc<5- 
slcas, en el esputo de un paciente -caso n? 12-, con 
afectacl6n pulmonar especfflca por la MF.
5.- NECROPSIASs De los ocho pacientes que fallocioron, 
se practlcd necropsia a très -casos n? l6, 21 y 26-. 
Ademâs de las lesiones cutâneas, en un paclonto -caso 
n? I6-, se observé Inflltraclérr hepâtlca especfflca; en 
otro -caso n? 26-, de las cadenas ganglionare s cervi­
cal lateral derecha y axllar Izqulerda, y de i pui m6n; y 
en el tercero -caso n® 21-, del tiroldos, coraz6ii, pu I- 
m6n, bazo, rlft6n y pr6stata.
Estos inf11trados, podfan estar constltnidos por po- 
quefios nldos bien del 1ml tados de c6 lulas mlc6gicas -co­
mo en el hfgado del primer paciente-, o bien, podfan 
disponerse de forma difusa -como en el pulm6n del se- 
gundo paciente-, a veces desestructnrando comp1etanionte
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el 6rgano, por exietir una enorme proliforacl6n de es­
tas c6lulas -como on la prdstata del segundo paciente-. 
Las c6lulas micdsicas, frecuentemente, eran muy atfpi- 
cas, mostrando un ntScleo parcialmente aclarado, con 
membrana gruesa, fina red cromitica y dem4s caractères 
do acentuada d e s d i fer end acl 6n tumoral. Agunas, eran 
multlnucleadas, o tenfan un ndcleo cerebriforme de gran 
tamano.
XV.- MICROSCOPIA ELECTRONICA
En algunos pacientes -caso n® 31 y 33-, se tomaron 
muestras mediants biopsia cutdnea, para, una vez proco- 
sadas segdn la tdcnlca descrita -pdg 66-, ser examina- 
das al microscopio electrdnlco.
Pudieron observeras cdlulae micdsicas, tanto on exo- 
citosis epiddrmlca -fig y 75-, oomo on los infiltra- 
dos ddrmicos -fig 72, 73 y 76-. Presentaban ndcleos hi­
per cromdticos , con acdmulos de cromatina on su membra— 
na, y con acentuadaa indent a d o n e s  en toda la perlferia 
que, en ocasiones, llegaba a ser francaroente cerebri­
forme .
Tarabldn so analizaron, los caractères ultraestructu­
rales de las cdlulas de Sdzary -fig 77-, présentes en 
la sangre perlfdrica de una paciente con un SS -caso n® 
27-.
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XVI.- CAUSAS DE MUERTE
Consldorando los dates clfnicos y hallazgos iioordpgl- 
cos, las causas de muerte, de los très pacientes a los 
que se practlod necropsia, fuerons
a.- Edema agudo de pulmdn: Un paciente -caso
n® 21-,
b.- Complloaclones del tratamiento con cl-
tostdtlcoB <
b.I.- Depresldn modular: Un paciente
-caso n® 26-.
b.2.- Metamorfosls grasa maslva del 
hfgado! Un paciente -caso n® I6-.
XVII.- TRATAMIENTO
I.- ANTES DE LA ASISTENCIA EN NUESTRO SERVICIO:
Antlhietamfnloos» Casl nunca mejoraron el prurito. 
Corticoïdes tdploos y por vfa general: 18 pacientes 
-50#— , habfan sldo tratados con corticoïdes. Resultados 
pobres, a voces parolalos o Incluse brillantes, pero de 
corta duracldn.
Cltostdtlcos: Una paciente -caso n® 33- tratada con 
clclofosfamlda, no experImentd mejorfa alguna. Otra 
-caso n® 26-, tratada con vlncrlstlna y clclofosfamlda, 
permanecid once afios en sltuacldn estaclonarla.
Radioterapia: En un paciente -caso n® I6- , la radlo- 
terapla de los tumores cutdneos, habfa conducldo a su 
resolucldn.
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Parece interesanto destacar, que eti dos pacientes -ca­
ses n« 17 y 31-, expuostos al sol de forma prolongada 
por residir en las Islas Canarlas, la enfermedad estnvo 
durante anos establllzada.
2.- EN NUESTHO SERVICIO:
2.1,- Farmacoldgico tradicional:
Antihistarofnlcost En general, no mejoraron el prnrito.
Queratolftlcos: El doido salicfllco, en vehlculo gra­
ss , se mostrd dtil en el tratamiento de la lilporqnorato- 
sis palmoplantar.
Corticoïdes tdplcos y por vfa general: con escasos re­
sul tados o de duracldn llmitada, slmllares a los conso- 
guldos fuera de nuestro servlcio.
Cltostdtlcos: Por vfa general, se administreron diver­
ses cltostdtlcos -ciclofosfamlda, vlncrlstlna, clorambu- 
cll, azatioprlna, mostaza nltrogenada, etc.-, sin muclio 
dxlto o seguldo de agravaclones en poco tlempo. Adomds, 
ocasionaron frecuentes depreslones hemdtlcas que obllga- 
ban a suspenderlos, favorecieron la aparlcldn de infec­
clones -abcesos, forunculosls, erlslpela, flebltls, in- 
fecclones urlnarlas, etc.- y , en el caso do la clclofos- 
famlda, motivaron alopecias dlfusas y clstltls liemorrd- 
glcas.
Ell los tumores de una paciente -caso n® 26-, se efec­
tuaron Inyecclones do clclofosfamlda y 5-fluorouraci1o , 
sin consegulr resolverlos, aunque, es do consldorar, so 
trataba do un caso desesperado, con una gran plaça tumo­
ral, quo ya so habfa mostrado reslstente a otras tera- 
pdutlcas.
Inmunoterapla Inespecfflea con DNCB: Las plaças
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inflltradas de dos pacientes -casos n? 13 y 25-, res- 
pondleron favorablemente, a la estlmulacldn Inninnitarla 
celiiJar Inespecf f ica, medlante apllcaclonos de DNOR.
2.2.- Radioterapla:
A .- Rayo^ X î
A.I.- Selective: En nneve pacientes, 
se radiaron tumores cutdneos. Todos los tumores se re- 
solvleron, con una excepcldn -caso n® 26-; algunos a 
dosls totales bastante bajas. El ilnlco fracaso, corres- 
pondl6 a la gran plaça tumoral ya referIda, como tam- 
bldn reslstente a las Inyecclones Intraiesionales de 
cltostdtlcos.
A.2.- Radlacldn corporal total: Efec- 
tuada en un paciente -caso n® 4-, que presentaba nnme- 
rosas plaças Inflltradas. Buen resultado, pero se des- 
conoce la evolucldn posterior.
B.- Be_ta^r^n -acelerador lineal de electro- 
nos-i Los tumores de una paciente -caso n® 33-, se re- 
solvleron al ser radlados con este mdtodo.
2 .3.- Medlante apileaciones de mostaza nltrogena­
da a toda la superficie cutdnea: llasta el momento, se 
han Incluido en este programa de tratamiento, ocho pa­
cientes -casos n® I7 , 18, 27, 28, 29, 33, 34 y 35-. A 
la hora de valorar los resultados, debe exclulrse un 
paciente en estadfo de plaças Inflltradas -caso ti® 17-, 
por desarrollar uha urticaria de contacte y un eczema 
de contacte a la mostaza, a pesar de haberse prevlamen­
te Intentado, Inducir una tolerancla Inmunoldglca a es­
ta droga.
La casufstlca, comprends por lo tanto, siete pacien­
tes tratados, que, dlstrlbuidos segdn la claslfIcacldn
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de VAN SCOTT -Tabla I, pdg 69-, résulta!
Casos n®
18
Estadfo II........ .4 -57'!#- pacientes» 28
29
34
Estadfo IV..........2 -28'6#- pacientes» 33
35
Estadfo V  ...I -I4'3#- paciente» 27
Colncldlendo con la cuarta roicrodosls Intravenosa de 
mostaza para Inducir la tolerancla liimunoldglca, se 
Inlclaron las apllcaclonos tdplcas a toda la superficie 
cutdnea, de mostaza nltrogenada dllulda. Se comenzd con 
una apllcacldn diarla o a dfas alternos, para, una vez 
consoguldo la desaparIcldn de las lesiones o ya en 
franca mejorfa, pasar a una apllcacldn semanal o bimen­
suel .
Frecuontemente, el prurito Intense raotlvado por la 
MF, obllgd a alterner la mostaza con algdn asteroids 
tdplco al principle del tratamiento; posterlormente, y 
por accldn de là mostaza, desaparecfan las lesiones y 
con ellas el prurito, lo que permltfa suspender e 1 es- 
terolde. En ocasiones, tambldn se efectuaron apllcacio- 
nes de alguna grasa, para mltlgar la sequodad de la 
plel ocaslonada por la mostaza.
En très pacientes, se observd durante ]os primeros
meses de tratamiento, una pigmentacidn bronceada de la 
plel, atribuiblo a la mostaza, que, poaterlormente, de- 
saparooerfa.
A las pocas semanas o meses de inlclar las aplicacio- 
nes do mostaza, los pacientes se encontrarou muy mojo- 
rados o asintomdtlcos.
Los cuatro pacientes quo presentaban una MF en esta­
dfo II y la paciente on estadfo V con un SS -caso n? 
27-, so encuontran aslntomdtlcos y realIzan apllcacio- 
nes perlddlcas do mostaza, ya muy espacladas, para pro­
venir récidivas. La paciente con un S S , reclbld ademds 
olorambucll, on consideracldn a la presencia on sangre 
de cdlulas do Sdzary; pero las manlfestaclones cutd- 
neas, sdlo dosaparecleron con las apllcaclonos de mos­
taza.
A un paciente con una MF erItroddrmlca y adenopatfas 
-caso n® 35-, por lo tanto en estadfo IV, so adminls- 
traron, adomds del tratamiento tdplco, tres clclos in- 
travonosos de mostaza, a razdn de 2 mg diarlos durante 
dioz dfas por cada ciclo. La eritrodermla dosaparecid, 
y las adenopatfas dlsmlnuyeron de tamano unas y se ro- 
solvioron otras. So contlniSa con este tratamiento.
Una paciente con una MF en estadfo IV, con tumores y 
adenopatfas -caso n® 33-, fue tambidn tratada medlante 
clclos intravenoSOS de mostaza, con la mlsma pauta quo 
en el caso anterior, habldndose ofectuado hasta el mo­
mento dos ciclos. Con olio, se rosolvleron las adenopa­
tfas. Rospocto a los tumores, unos desaparec1eron al 
ser radiados eon Betatrdn, y otros so redujeron de ta­
mano o asimismo desaparecferon al ser directameute in- 
yectados con mostaza diluida. En la actualidad, me
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contimla este dltltno tratamiento en algunos tumor os que 
ai5n perslsten, Junto a las apllcaciones perlddlcas de 
mostaza por toda la superficie cutdnea, no habldndose 
observado la aparicidn de nuevas lesiones.
-DISeusION-
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El estiidio comparatlvo de nuestra casufstlca cou I as 
grandes series referidas en la introdnccl<5n, arroja, 
segiün se anallza a contlnuaci<5n, unos resultados has- 
tante superponlbles.
%.- DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
Un 63 ^9^ de iiuestros pacientes presentaban la forma 
cl^slca de ALIHEHT-BAZIN, y un 36'!^ la er1trodérmlca, 
de estes, dos tenlan un SS -cases 22 y 27-. Ne observâ­
mes la forma tumoral d'emblée. En la serie de EPSTEIN 
y cols, los porcentajes respectives son del 86'!^, 6'9% 
y 6'9^. l’or le tante, ] a ferma de AEIBERT-BAZIN es cou 
mucho la més frecuente, segulda de las formas eritro- 
dérmlca -Incluyendo aquf el SS- y tumoral d'emblée.
II.- SEXO
Reglstramos un predomlnlo de varone s , que se
repite constantemente, y con escasas variaciones, en 
las demés series: CYR y cols, el 63'6^j EPSTEIN y cols, 
el 57'6#; FlRtS y cols, el 68%] VONUEIUIEID y cols, el
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66'I^. Agrupando estas cuatro grandes series, el 69'6% 
eran varones -senslblentente igual a nuestra serie-. Po- 
dentos per lo tanto afirmar, que la MF lucide casi con 
doble frecuencia on los varones quo on las hemhras.
III.- ANTECEDENTES FAMILIARES
La aparicién de MF en dos miembros de la ntisirta fanti- 
lia, es del todo excepcional en la literature -nPEUMEFJ- 
-ANDERSSON-. No reglstramos esta ceincidencla entre los 
familiares de nuestros pacientes. Tampoco, un mayor rn5- 
mero de neoplasias que en el reste de la poblacién.
IV.- ANTECEDENTES PERSONALES
Durante el tiempo en que los pacientes permette c 1er on 
bajo nuestro control, se diagnosticaron, utt car ciitoma 
esplnocelular, otro sudorfparo y un basalioma, que, sin 
embargo, no son estadfsticamente sigitificativos.
Salvo procesos acaecidos como compllcacién de la MF 
o de su tratamlento -infecciones-, la ittcidencia de ett- 
formedados no tumorales no fue mayor en estes pacien­
tes.
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V.- COMIENZO DE LA ENFERMEDAD
En nuestra serie, les edades ifmites do comienzo de 
la enfermedad fueron de 12 -case n? 7- y 78 afios -case 
n@ 21-. La edad media fue de 47'2 anos. En la eerie de 
EPSTEIN y cols, la mayorfa de los cases se iniciaron 
entre los UO y 60 anos.
VI.- TIEMPO TRANSCimRlDO HA3TA LA PRIMERA CONSUI.TA EN 
NUESTRO SERVICXO
El tiempo medio transcurride desdo el comienzo de la 
enfermedad hasta la primera asistoncia en nuestro sor- 
vicio fue de 6'2 afios, con limites do 2 meses -cases 
nS 9, II y 16- y 30 afios -case n® 24-. En la serie do 
EPSTEIN y cols, do 7'3 anos, con limites de 2 meses y 
48 afios.
La odad media de los pacientes en el memento de la 
primera asistencia, fue do 53'4 anos. Eri la serie do 
CYR y cols, de 56 afios.
Por lo tanto, la MF se inlcia oon mayor frecuencia 
entre la cuarta y sexta década de la vida, soliendo 
transcnrrir unos anos —alguna vez doconios-, hasta que 
el paciente, por iniciativa propia o por indioacién 
facultative -frecuentemente dospués de un f.racaso to- 
rapéutico-, es asistido en un contro médico, con capa- 
cidad para un diagnéstico y tratamionto correcte de su 
enfermedad. Es de suponer, que el dosatrollo sanitario 
de los dltimos afios, roduciré este tiempo.
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VII.- SINTOMATOLOGIA
I.- MANIPESTACIONES CUTANEASs La mayorfa do nuestros 
pacientes -83'3^-, presentaron prurlto on algtin memento 
de su evolucléni en ocaslones -25%-» como sfntoma de 
comienzo.
Las lesiones cuténeas m&a frecuentos, fueron plaças 
eritematoescamosas, a veces de aspecto psoriasiforme o 
eczematoide, lo que motivé erroros diagnésticos. En al- 
gunos pacientes -I9'4^-, se observaron plaças inflltra- 
das de aspecto poiquilodérmico, con diverses grades de 
hiperpigmentaclén y atrofia. Trece pacientes -36'!^-, 
desarrollaron erltrodermia, pero sélo en dos, pudo ser 
encuadrada como parte de un SS, al presentar 5% y Z9% 
de células de Sézary en sangre perlférica. Totalizando 
très de las més amplias series publicadas -EPSTEIN y 
cols, FUKS y cols, y VONDERUEID y cols-, la forma eri- 
trodérmica représenta un I29& entre 496 pacientes.
En cuanto a los tumores cuténeos, llegaron a prosen- 
tarlos, dieciseis de nuestros pacientes -27'8%~. En la 
serie de EPSTEIN y cols, el 53'5^, y en la de FUKS y 
cols, e 1 I5'2#. En relacién al resto de la superficie 
cuténea, estes tumores fueron 2'5 veces més frecuentos 
en la cabeza si se considéra la proporcién de superfi­
cie que represents. En el 60^ de los pacientes que to- 
nfan tumores, al menos une se ulcéré. Ambos heclios -al- 
ta incidencia de tumores en la cabeza y su tondencia a 
ulcerarse-, estan ampliamente recogidos en la literatu- 
ra -BHEHMER-ANDERSSON-.
Una hiperqueratosis palmoplantar, se aproclé en el 
Il'l# de los pacientes, y exclusivaroente plantar, en el
-  2 7 6  -
8'3%- Su aparlclén en la MF, sobre todo en la forma 
oritrodérmlca, como un componente xn&B del cuadro cuté- 
neo, también esté extensamente refiejada en la litera­
ture. '
2.- DISTIIOFIAS ITNGUEALES ! En forma de engrosamientoa, 
estriacione8, pérdida de brille, cambios de coloraclén, 
etc., se apreciaron en el I3'9^ de los pacientes.
3.- ALOPECIA; Proferentemente de ouero cabelludo, aini- 
que también de cejae, pestafias, axilas, térax y pubis, 
en relacién con la infiltracién cuténea y afectacién 
del folfculo pilosebéceo. Se observaron en el I9'4^ de 
los pacientes, casi siempre portadores de er1trodormla.
4.— ADENOPATIAS PALPABLES: Han sido referidas con dési­
gnai frecuencia: EPSTEIN y cols, en el 74'4^; FUKS y 
cols, en el 55^5 VONDERUEID y cols, en el l6'9^- Las 
encontramos en el kl'7% de los pacientes, siendo su lo- 
calizacién variable.
5.- HEPATOMEGALIA; Présente en el 8'J% de los casos. En 
la serie de EPSTEIN y cols, en el 21'5^, y en la de 
BLOCK y cols, en el 5'3^ ^. Cabe seUalar, que el fiallaz- 
go clfnico de una hepatomegalla en un paciente con MF, 
no implica, nece sariamente, una infillracién especffi- 
ca del hfgado por células micésicas, segén mues bran las 
necropsias. Contrarlamente, pueden observarso prolifo- 
raciones de estas células en hlgados que cl fnicanionto 
no se apreciaban aumentados de tamano.
-  2 7 7  -
6,— ESPLENOMEGALIA: Sélo se encontré en un paciente 
-2'85^-. En otras series, se refiore con mayor fre­
cuencia: EPSTEIN y cols, en el I3'2^.
7.- SINTOMAS GENERALES: Al igual que en otras series, 
el estado general, sélo se vié comprometido en esta- 
dlos terminales de la enfermedad o cuando se desarro­
llaron infecciones, apareciendo entonces, fiebre, as- 
tenia, anorexia, etc.
Por lo tanto, los sfntomas mée frecuentos de la MF 
son: el prurlto, que puede procéder al resto de 1 cua­
dro, las plaças erltematoescamosas -por ser la forma 
clésica de ALXBERT-BAZIN la més comiin-, los tumores y 
las adenopatlas. La forma eritrodérmica, suelo acom- 
panarse, ademés de por adenopatlas, de hlperquerate- 
sis palmoplantar, distrofias ungueales y alopecias, 
pudiendo, alguna vez, observarso estas manifostacio- 
nes en la forma de ALIBERT. En nuestra oxperiencia, 
la incidencia de hepatoesplenomegalia es baja, y, co­
mo en la de otros autores, el estado general se en- 
cuentra preservado durante bastante tiempo.
VIII.- EVOLUOION FATAL
la vida media de los ocho pacientes que falloclo- 
ron, fue de XU'5 aflos desdo el comienzo de la enfer­
medad -12 aHos en la serie de EPSTEIN y cols, y 8 'l 
afios en la de CTR y cols-. La evolucién mée répida.
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de 3'5 anos -caso nS 21-, y la nés prolongada, de 3U'7 
anos -caso n5 24-. En la serie de EPSTEIN y cols, las 
edades limites respectives, correspondeti a l'6 y 37 
anos.
Por lo tanto, la MF os un linfoma de evolncién I en I a .
IX.- ERRONES UIAGNOSTICOS
Colnciden con los referidos por otros autores. A s f ,  
en algunos pacientes, se establecieron los diagnési. i- 
cos falsos de eczema, psoriasis eritrodérmico, péipura 
capilarftlca crénica, pitiriasis liquenoide y lini orna 
de otro tipo.
Consecuencla de su rareza y capacldad para simulât 
otros procesos, sobre todo en su comienzo, os que la 
MF da lugar a frecuentes errores diagnésticos.
X.- IJETERMINACIONES ANALITICAS :
1.- ANEMIA: Con algunas excopoioties, titticaitten le los 
pacientes en fases terminales de la etifermedad y/o l>a- 
Jo tratamlento intenso cott citostéticos, prosontaron 
anémia de considoracién.
2.- SERIE BEANOA -CELOLAS DE SEZARY-; En general, la 
aparicién de 1 etjcocitosis se relacioité con coitiplica- 
ciones infecciosas, y la de leucopetiia cott la
2 7 9  -
admlnigtracién de citostétlcos. NI aén los dos pacien­
te 9 con S S , mostraron una leucocitosls importante.
Respecta a la férmula leucocitarla, lo més destaca- 
ble, fue la oxistencia de eosinofilia -por encima del 
3%-» en algtin momento de la evoluclén de catorce pa­
cientes -3 8 '9^-. En cinco -I3 '9^-j superior al Ï5%» Y 
siendo la méxima eosinofilia del 28'^  -caso u9 22-. CYR 
y cols, la encuentran en el X7% de sus pacientes, con 
una méxlma del ky%.
Células de Sézary; En cinco pacientes -I3'9^-, se 
identificaron células de Sézary en sangre perlférica, 
con une representacién de 1 1/200 -caso n9 p-, X% -caso 
n 9 18-, -caso n® 15-, 5% -caso n- 27- y 29% -caso n 9
22-. Los dos iSltimos, se consideraron SS -antique el if- 
mite del 5% es arbitrerio, refiriéndose, por su parte, 
WINKELMANN, PERRY y cols, a "PreSézary", cuando el por- 
centaje do células de Sézary en sangre perlférica, no 
alcanza el 10^-. Cifras muy superiores, han sido deter- 
minadas, en algunos casos, por otros autores -TASWELI, y 
cols-. En nuestros cinco pacientes, se trataba de la 
variedad grande de célula de Sézary, no observando la 
variedad pequefla, ni en estes ni en otros pacientes, 
peso a buscarla intencionadamente. Los cinco, presenta­
ban la forma eritrodérmica de MF. En la serie de 
VONDERUEID y cols, se senala la relacién entre MF eri­
trodérmica y SS ! De 31 pacientes con eritrodermla, en 
9 no encontraron células de Sézary, en 7 entre el I y 
el 10^, y en 15 més de 1 10^. Sin embargo, las relacio- 
nes entre la forma clésica de la MF, la MF eritrodérmi­
ca y el S S , no se han establecido todavfa con dates ob- 
Jetivables, dado que sélo en los lîltimos anos, ha
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aumentado el intorés por el S S , Varios de nuestros ca­
sos eritrodérmicos son anteriores a esta fase y, aunqne 
revisados, quizés en alguno pudo pasar desaperclblda la 
presencla do células de Sézary.
Por éltimo, se pudieron observer las granulacione s 
citoplasméticas PAS positivas de estas células, segén 
han sido descritas en la lltoratura -TASWELL y cols, 
CLENDENNING, BRECHER y VAN SCOTT-,
3 .- PLAQUETAS s Las tînioas ntodificaciones plaquetar las , 
se relacionaron con la administracién de cltostéticos, 
que ocasionaron trombopenlas.
4.- MEDULOGRAMASs En 3® punoiones medulares, practlca- 
das a 21 pacientes, nunca se observé infiltracién espe- 
cffica por células mlcésicas. Con frecuencia, existfa 
una Infiltracién linfoidea réactiva -65%- y/o eosinoff- 
lica -60^-. Resultados similares, refieren otros auto­
res -BLOCK y cols-.
5 .- VELOCIDAD DE SEDIMENTACION: Elevada en estadfos fi­
nales de la enfermedad y cuando sobrevonfan complIca­
ciones Infecciosas.
6 .- ANALISIS DE ORINA: No registra en esta afeccléri, 
anormalidade8 significativas.
7.- PROTEINOGRAMA: Considerando exclusivamente las de - 
terminacione s efectuadas en el primer ingreso de los 
pacientes -antes de terapéuticas agresivas y/o situa- 
ciones terminales-, no se apreciaron alteraciones
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valorablee de la albdmina ni de las globulinas.
Por lo tanto, la MF, salvo en sus fases terminales o 
por accién del tratamlento o complicaciones infeccio­
sas, cursa, en general, sin alteraciones de la serie 
roja, de las plaquetas, de la velocidad de sedimenta- 
cién, de la orina, ni de las protefnas plasniétlcas. La 
puncién modular practlcada de forma sistemética, con 
alguna excepcién, no aporta dates nuevos al estudio do 
estos pacientes, siendo los hallazgos, la mayorfa de 
las veces, inespecfficos.
8 .- INMUNIDAD HUMORAL Y CELULAR:
8 .1.- Humoral> Excluyendo un paciente que padecfa 
asma bronquial, la IgE dnicamente estaba elevada en 
otro paciente -caso n? 33- entre cinco -20%-. Rlevacio- 
nes de la IgE, se han comunlcado en diverses ocasiones 
-TAN y cols, MACKIE y cols-, sin que pueda afirmarse si 
se trata de un fenémeno inespecffico o relaclonado con 
la MF como linfoma T. No hemos podido constater los au- 
montos de IgA apreciados por otros autores -GREIDING y 
cols, R0BIN0WIT7 y cols-, ni encontramos alteraciones 
de las restantes Inmunoglobulinas.
El complemonto total y la fraccién C'3, determliiados 
en varios pacientes, resultaron normales.
No se observaron' anticuerpos circulantes anémalos 
-antinucleares, antimitocondrias, antitlroideos, etc.-.
Los resultados de la determlnacién de linfocltos B en 
sangre perlférica, no permlten extraer conclus!ones.
8.2.- Celulari La disminucién de los linfocltos T 
en la sangre perlférica de los cuatro pacientes en que
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se detorminaron -casos n9 18, 27, 30 y 33-, se corres­
ponde con otras Investlgaciones -ZACIIAUIAE y cols, 
MACKIE y cols-.
No se apreciaron modlficaciones destacables en el Tl'L 
con PHA. Algunos autores -LANCERS y cols-, encuentran 
una disminucién de la capacldad de transformacién blés- 
tlca de los linfocltos T, sobre todo on la fase tumo­
ral .
En los sels pacientes en que se realizaron intrador- 
morreacclones a una bâterfa de antfgenos microblatios 
-casos u9 18, 27, 28, 29, 34 y 35-, se hallaron positi- 
vldades en los estadfos iniclales de la enfermedad -se- 
gulmos aquf la claslfIcacién de VAN SCOTT» pég 6 9 -, 
siendo las lecturas nogativas en los estadfos avanza- 
dos. Exactamente lo mlsmo sucedlé en estos pacientes, 
con la prueba de senslblllzaclén al DNCB.
Este progreslvo empobreclmlento de la respuesta celu­
lar, con el desarrollo de la enfermedad, se corresponde 
con la impresién general del conjunto de otros estudios 
-GREIDING y cols, UMBERT y cols, MACKIE y cols, KLEIN 
y cols, NORDQUIST y cols, BLAYLOCK y cols-.
Por lo tanto, en la MF, los trastornoe inmunltarios 
més destacados, se producen cuando la afeccién se en- 
cuentra en una fase avanzada, comprometiéndose, funda- 
mentalmente, la respuesta Inmunltaria celular.
9.- SISTEMA HLAs De los antfgenos determlnados por 
DICK, como de mayor incidencia en la MF que en los con­
trôles -grupo WI9 , B8 y AI-, se encontré el B8 en une 
-caso n9 35- de los très pacientes -casos n@ 28, 33 y 
35- en que se déterminé el sistema H LA.
- 283 -
XI.- RAUIU1.0GIA
1.- RADIOGllAFIAS SIMPLES! La radiograffa de térax, pua- 
de ovldenclar algunas infi] traciones pulnioiiares espocf- 
ficas, como en uno de nuestros pacientes -caso ii? 12-, 
que presentaba una serie de imégenes nodularos. Otras 
veces, es Imposible, sin ayuda de otras expl oracioties, 
precisar si se trata de lesiones eapeclficas, como en 
dos de nuestros pacientes, que presentaban una infil­
tracién difusa de bases pulmonares, cuya especi Cicidad, 
sélo pudo comprobarse en uno -caso n® 26-, gracias ai 
exémen postmorten. Supone, en todo caso, el medio més 
fécll o insustitulble, para controlar periédicamente, 
posibles extensiones de la enfermedad a los pulmones, 
una de las localizaciones viscérales més frecuentes.
2.- LINFOGRAFIAS! Sélo estaré indicada, cuando se sos- 
peche la invasién de alguna de las cadenas ganglionareo 
no accesibles , como medio para obteiier informacJén so­
bre las mismas. En cadenas ganglionares accesibles, el 
exémen histopatolégico es de elecoién, pues permi te de­
terminer si se trata de adenopatfas especfficas, mien- 
tras que las desestructuraclones ganglionares aprocla- 
bles en la linfograffa, pueden corresponder a roaccio- 
nes inospecfficas, sobre todo, considerando la frecuen­
cia de infecciones cuténeas en la MF. En e 1 énico caso 
-n® 35-, que se realizaron 1infograffas, no se obluvo, 
por las razones indloadas, resultado préctico aignno.
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XII.- ANALISIS ISOTOPICOS
Algo similar que con la linfografia, sucede con la 
gaitimagraffa hepética como medio para establecer un 
diagnéstico de extension. En general, tiene poco valor 
real; ninguno en los dos casos que se realizé.
Por lo tanto, la radiograffa simple de térax supone 
un medio imprescindible en la ME, para establecer un 
diagnéstico de extensién pulmonar, debiendo efectuarse 
contrôles repetidos, sobre todo en fases avanzadas -tu­
mores cuténeos, adenopatfas bien desarrolladas-, en que 
el peligro de esta localizacién aumenta.
El interés de otras radiograffas simples, linfogra- 
ffas u otros estudios radiolégicos especializados, asf 
como de las gammagraffas hepéticas, se limita a casos 
seleccionados.
XIII.- ELECTROCARDIOGRAFIA
En una paciente de 34 aRos con una MF clésica en es- 
tadfo tumoral -caso n9 33-, se registraron trastornos 
de conduccién y repolarizacién, que, sin otra causa que 
lo Justifique, deben, por lo menos, haoer sospechar una 
infiltracién especffica del miocardio, diffcil de de- 
mostrar, sobre todo, si se considéra que en algunas se­
ries de necropsias, esta afectacién no es en absolute
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excepcional -BLOCK y cola en el 35'5%-.
Mono s valor tondrfan loa traatorpos olectrocardio- 
grdficos que se registraron en pacientes de edad avan­
zada, salvo en uno -caso n® 21-, con nn F,. C. Ci. nor­
mal en su primer ingreso, y alterado un ario y medio 
més tarde, demostréndose en la necropsia una inf i1Ira- 
cién del miocardio por células micéslcas.
Por lo tanto, el E. C. G. puede en algunos casos, 
liacer sospechar una invasién cardiaca.
XIV.- HISTOPATOLOGIA
Se ha referido la célula micéslca, comprendlendo no 
sélo las de nécleo grande, hipercromético e irregular, 
s ino también, las de nécleo mediano o pequeiio, de s i - 
milares caracterfsticas.
Ya en I.893, QtJINQUANll y LEREDDE, y en 1.907, 
IIERXHKIMER y liUBNER, describieron la célula micésica, 
como de nécleo pequeno. Posteriormente, la concepc:én 
de esta célula, ha variado notablemente de unos auto­
res a otros -NANTA, BLUEFARD, CIVATTE, etc.— .
La célula micésica serfa un linfocito T, quizés pro­
tagoniste de una reaccién crénica de iumunidad celu­
lar, que, en un momento dado, se transformarfa en una 
célula neoplésica. En principle, esta séria indistin- 
guible de un linfocito normal -igual tamano e iguales 
marcadores de membrana-, pero, una detonida observa- 
cién de certes finos -o mejor con mlcroscopfa electré- 
nica-, mostrarfa los pliegues irrogulares y profnndos
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do eu nécleo, Cuando alcanza mayor tamano -doble o 
més-, su aspecto al mlcrosooplo éptico es incorifuiidi- 
ble. Este tamano diverse de la célula micésica, ha si­
do puesto de manifiesto por ORBANEJA y cols en I.97I, 
y por LONG y MIIIM, también en I.97I. De igual forma, 
la célula de Sézary puede ser de pequeno, mediano y 
gran tamano,
En el proceso de desdiforenciacién neoplésica, las 
células micésicas van perdiendo los caractères morfo- 
légicos 1infocltarios, y asf, en algunos tumores cuté- 
neos e infiltrados viscérales, pueden encontrarse unas 
células de nécleo globuloso, con gruesa membrana nu­
clear y fina red cromética, similares a las que se ob- 
servan en los anteriormente denominados reticulosarco­
mas. En estas células, como demostraron DURG y 
BRAUN—FALCO, el proceso de desdiforenciacién conllova 
la pérdida de los marcadores de membrana prnpios de 1 
linfocito T. En 45 necropsias examinadas, RAPPAPORT y 
THOMAS observaron en los iqfiltrados viscérales de la 
MF, que, entre estas células cuya morfologfa 110 hace 
pensar en una MF, aparecen de vez en cuando, como saJ- 
picando el resto de1 infiltrado, unas células grandes, 
de nécleo cerebriforme, a veces muy irregular, incluse 
tortuoso, y, en ocasiones, hasta doble o méltiple. 
RAPPAPORT y THOMAS sélo denominan célula micésica a 
esta variedad, que, como ya se refirié, serfa a n\ies- 
tro Juicio el exponente méximn de la desdiferenclaclén 
neoplésica, traténdose, por le tanto, de une célula 
micésica de gran tamano trqnsformada -on el anéliais 
de nuestra casufstica, se incluye, junto a las que s i- 
mulan un reticulosarcoma, entre las células micéslcas
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grandes, aunqne se rofiere con todos sus caractères 
en la descrlpcién de algunas biopslas de tumores y de 
algunas necropsias-. Probablemente, RAPPAPORT y THOMAS 
resorvaron la denominacién de célula micésica a esta 
variedad, porque, a menudo, era el énico elements do1 
infiltrado que les permitfa hacer ol diagnéstico de 
MF. En la piol, las encontraron infrecueiitemente, y, 
cuando présentes, no eran imprescindiblos para ol 
diagnéstico, que podfa establecerse perfoetamoiite por 
los restantes caractères citoléglcos y estructural es. 
IJenominaron como "células linfoides atfpicas", a las 
callficadas por otros autores como células micésicas.
sélo el conocimiento de las diverses formas que la 
célula micésica puede desarrollar en el proceso diiié- 
mico de transformacién neoplésica, évita el corifusio- 
nismo rainante en este campo durante decenios, y per­
mits diagnosticar la MF en todas sus fases y localiza­
ciones.
Con ol criterio expuesto, se observaré nuestro mate­
rial de biopslas y necropsias.
I.- CUTANEA:
I.I.- Alteraciones epidérmicas: Sobre las 87 
biopslas consideradas, la epidermis mostré de forma 
variable, hiperqueratosis orto y paraqneratés ica, 
acantosis, acantopapi1omatosls, atrofia, hiperpignien- 
tacién de la basai, etc. La atrofia epidérmlca, fre- 
cuentemente en relacién con plaças poiquilodérmicas.
En el 84^, existfa exocitosis de células micésicas, 
predominando en las plaças infiltradas y con
menor frecuencia en las eritradermias -83'9^- y
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tumores -50^-. Esta exocitosis se producla de forma 
salplcada en el $6 '2# de los casos y agrupéridose las 
células micésicas en microabcesos de Pautrier en el 
U5'8%. Los microabcesos resultaron més frecuentes en 
las plaças infiltradas -5Z"2%-, que en las eritroder- 
mias y tumores -20#-.
I.2.- Alteraciones dérmicas: La mayorfa de las 
plaças infiltradas -?2 '3#-, mostraron un infiltrado 
caracterfstico en banda superficial, que contactaba 
fntimamente con la epidermis. En pocas ocasiones, que- 
daba respetada una estrecha franja subepidérmica. Pro­
fond amente solfa continuarse con llgeros infiltrados 
périvasculares.
Con menor frecuencia -19'2#-, se aprecié en la der­
mis superficial, un segundo tipo de infiltrado, focal 
o parcheado, casi siempre perivascular, menos consti- 
tuido que el anteiior, y nada especffico ai excoptua- 
mos la citologfa.
El infiltrado de las plaças en evolucién tumoral, 
puede considerarse Interroedio entre los correspondlen­
te s a plaças y tumores: En dermis superficial, dense 
infiltrado en banda o, alguna vez, focal, junto a pro- 
liferaciones nodulares dermohipodérmicas, no muy ex- 
tensas.
En la forma eritrodérmica, estos très tipos de in­
filtrado -en banda, focal y en banda/focal més nodu­
lar-, representaron respectivamente el 6l'3#, 35'5# y 
3'2# de las biopslas. El énico infiltrado nodular, oo- 
rrespondfa a una eritrodermla -caso n® 35-, clfnica- 
mente no muy eritematosa, en la que la palpacién per- 
cibfa una infiltracién cuténea profunda.
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l’or éltlmo, los tumores estaban constltuidos por 
dejisas proliferaciones de células micéslcas, que ocu- 
paban todo o casi todo el espesor de la dormis, pu­
diendo intoresar también la bipodermis. Superficial - 
mente, lo més comén, era la presencia de una franja 
subepidérmica respetada, o invadida por escasas célu­
las micésicas. Menos veces, la proliferacién tumoral 
contactaba con la epidermis. A menudo, se observaron 
fibras colégenas bien cotiservadas, en el interior de 
la tumoraoién.
Otros hallazgos, como vasodilatacién superficial, 
generalmente en relacién con plaças oritrodérniioas, 
parecieron menos interosantes.
Citologfa; En casi todas las biopslas de plaças in­
filtradas -97'9%- y en bastantos de oritrodermias 
-67 '7#-, se observaron células micésicas con in'icleos 
de mediano o gran tamano. Todos los tumores estaban 
constltuidos por este tipo de células, y, adomés, en 
algén caso -n® 26-, los nécleos aparecfan globulosos, 
aclarados, con gruesa membrana y fina red cromética, 
y, a veces, de gran tamano y cerebri forme s o multi­
ples. Son estos, caractères de gran desdiforenciacién, 
ya referidos. Con cierta frecuencia, la celular Idad de 
los très tipos de lesiones, quedaba enriquocida por la 
presencia de eosinéfilos, polimorfonucleares y melané- 
fagos.
Entre las biopslas en que se apreciaron folfculos 
pilosebéceos valorablos, oxistfa exocitosis folicular 
en ol 73# de los casos, y mucinosis folicular eu el 
15'9#.
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2.- GANGLIONAR: So oxanilnaron cinco gangllos do cuatro 
pacientes. En todos se observé una reticulosis lipome- 
lénica, sin poder dlferenclar oon eeguridad, la posi- 
ble exlstencia de células micésicas. FUKS y cols, en­
cuentran entre 48 pacientes con biopsia ganglionar, 31 
con infiltracién especffica de MF y 17 con reticulosis 
1ipomelénlca, y EPSTEIN y cols, entre 8l biopslas co- 
rrospondientes a 6l pacientes, 32 con infiltracién es­
pecffica, 4l con reticulosis lipomelénlca y 8 sin 
anomalidades. Ya se refirié en la Introducoién -pag 
52-, que la presencia de reticulosis lipomelénlca, de - 
be haoer pensar que la enfermedad ha dejado de estar 
localizada exclusivamente en la piel.
3.- HEPATICAî La énica biopsia hepética realizada -ca­
so n® 35-, no evidenclé una posible invasién del hfga- 
do, como podfa sugerlr la gammagraf fa. Unos infiltra­
dos inespeofficos a nlvel de los espacios porta, re­
sultaron Insuficientes para extraer oonclusiones.
4.- CITOLOGlA DE ESPUTOî La observacién de células mi­
césicas en el esputo de un paciente de MF -como en el 
caso n® 12-, révéla la especificidad de un Infiltrado 
pulmonar.
5.- NECROPSIAS: Très necropsias -casos n® l6 , 21 y 
26-, han pormitido apreciar, como las vfsceras pueden 
ser invadidas por dansas proliferaciones de células 
micésicas, o bien por infiltrados més o menos difusos. 
Llama la atencién en uno de los pacientes -caso n®
21-, la amplia afectacién de las vfsceras, y en otro
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-caao n® I6-, la exlstencia de microrne téstasls liepétl- 
cas de células micésicas, Junto a una metamorfosls gra- 
sa aguda de este érgano. Ninguno de estos hallazgos, 
fueron sospecliados clfnicamente j por lo que eJ diagiiés- 
tico de extensién, basado en la clfnica y exploraciones 
complementairias, puede distar bastante de lo que niuos- 
tra el exémen necrépsico,
Con gran frecuencia -y coincidlendo con las experieti- 
cias de LONG y MIHM y de RAPPAPORT y THOMAS-, se obser­
varon las células micéslcas ropetidamente descritas co­
mo muy desdiferenciadas.
Nuestra experiencia para establecer el diagnéstico de 
MF en el exémen de las vfsceras, nos sugiero que debe 
ser un diagnéstico acumulativo més que basado en un sé­
lo date, pero que el tipo variable de célula micésica 
descrito, es altamente caracterfstico de MF, y se eii- 
cueutra en la mayorfa de las necropsias.
Por lo tanto, en la MF, la epidermis puede mostrar 
gran némero de alteraciones, siendo la més carac ter f s- 
tica, la exocitosis de células micésicas -y aén més eu 
microabcesos de Pautrier-, présente en la mayorfa de 
las biopslas, sobre todo en las correspondlentes a pla­
ças infiltradas. En la dermis, lo més frecuente, es la 
oxistencia de un infiltrado epidermotropo en banda su­
perficial, més constante en las plaças Infiltradas. 
Cuando las plaças evolucionan a tumores, comlenzan a 
aparocer proliferaciones nodularos. Los tumores, estan 
ya constltuidos, por extensas proliferaciones bastante 
homogéneas.
En los ganglios, pueden encontrarse infiltrados
-  292
eapocfficos o, frocueri temonte, reticulosis lipomeléiii- 
ca.
La extensién a las vfsceras -que sélo el exémen ne­
crépsico permits conocer con exactltud-, so liace en 
densas proliferaclones o en infiltrados més difusos,
Constituyen los infiltrados, células micéslcas do di­
verse tamano. Cnando la enfermedad so inicia, predoml- 
Tian las do pequeno tamano, sorprendiéndoso sélo algunas' 
de mediano y gran tamano. Con el progreso de la enfer- 
medarl, las éltlmas se hacen més frecuentes, siendo pré­
dominantes en los tumores cuténeos y, sobre todo, on 
las localizaciones viscérales, donde sus nécleos pueden 
adquirir gran atipismo, perdiendo los caractères cJésl- 
cos. Frecuentemente, se observan entre las células mi­
césicas, eosinéfilos y polimorfonucleares, ciiyo slgnl- 
ficado esté por dilucir.
XV.- MICnOSCOFIA ELECTRONICA
Los caractères ultraestructurales de la célula micé­
sica, apreciados tanto en la piel -fig 72, 73, ?4, 75 y 
76- como en la sangre perlférica -fig 77-, coinolden 
con los descrltos por otros autores -LIITZNEK y cols, 
R O S A S - U H I Ü E  y cols, SANCHEZ YUS, etc.-. Lo més catacle- 
rfstlco, es que su nécleo -de pequeno, mediano o gran 
tamano-, por la gran irregularidad de su contor 110, apa- 
rece como cerebriforme o incluse en serpentin, y mues- 
tra una gran riqueza cromética.
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XVI.- CAUSAS DE MUERTE
Se han senalado como causa més frecuente do muer te en 
los pacientes de ME: la propia enfermedad, la elevada 
incidencia de infecciones -neumonia, sepsis- y ol efoc- 
to téxico de férmacos agresivos -FUKS y cols, EI’STIDIN y 
cols, BLOCK y cols-.
Si se consideran énicamente los très pacientes con 
necropsia, fallecieron de edema agudo de pulmén -caso 
n® 21-, metamorfoeis grasa masiva del hfgado -caso n® 
l6- y depresién modular -caso n? 26-. I,as dos éltimas 
causas, atribuibloe a efectos segundos itideseables de 
los citostétlcos.
XVII.- TRATAMIENTO
I.- TRADXCIONAL: Diversos tratamientos fuera y dentro 
de nuestro servlcio, efectuados en la forma tradicional 
con esteroides y citostétlcos, sélo consiguieron, en el 
mejor de les casos, remisiones temporales de la enfer­
medad. Ademés, ocasionaron indeseablos efectos colate- 
rales.
Las plaças infiltradas de dos pacientes -casos n® 13 
y 25-, respond1eron favorablemente a la inmunoterapia 
inespecffica, mediants sensibilIzacién provocada con 
pincelaciones de DNCB.
La radioterapia a dosis bajas resoivié los tumores 
cuténeos con una excepcién -oaso n® 26- que tampoco 
respondlé a las inyeociones intralésionsles de
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clclofosfamlda y 5-fluorouracilo. La radlaoiéti corpo­
ral total do uii paciente -caso n® 4-, se mostré efi- 
caz, haclendo desaparecer numerosas plaças infiltra­
das. La radiacién con electronos acelerados -Deta- 
trén-, también fundié log tumores de una paciente -ca­
so n® 33-. Resultados similares con la radioterapia, 
han sido comunicados por CYR y cols, EPSTEIN y cols, y 
FUKS y cole -los doe éltimos grupos, con buenos resul­
tados en el uso del Betatrén-. En EspaRa, OTERO LUNA 
entre otros, ha descrito la técnica de radiacién cor- p
poral total con electrones acelerados.
2.- MEDIANTE APLICACIONES DE MOSTAZA NITROGENADA A TO- 
DA LA SUPERFICIE CUTANEA: Tratamlento iniciado por 
SIPOS y JAKSO en 1.956. A partir de 1.959, HASERICK y 
cols, lo extienden por Estados Unidos. En 1.973, VAN 
SCOTT y KALMANSO N , publican la primera serie importan­
te de pacientes tratados con este procedimiento: la
mitad de 76 pacientes, llegaron a estar comp1etamente 
libres de lesiones cuténeas, persistiendo la curaclén 
con un tratamlento continuado. Trece de los pacientes, 
permanecfan asintornéticos al cabo de 20 anos. Los pa­
cientes que peer rospondioron, como puede suponerse, 
fueron aquellos con afectacién extracuténea concomi­
tante .
Este tratamlento, no obstante, plantea un probIema 
préctico importante: entre el 30 y el 50# de los pa­
cientes, acaban sensibilizéndose a la mostaza. Ilobido 
a ello, van SCOTT y KALMANSO N , ensayaron dos métodos, 
uno para desensibilizar a los pacientes que ya no to- 
leraban la mostaza, y otro para inducir una tolerancla
h
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limiuiiol églca, previa ai tratamlento, median to mlcrodo- 
sla Intravenosaa do moetaza. Con opte illtlmo juocedl- 
miento, no tnvieroi) sens i bi X izac 1 éii ajgiina on doce pa­
ct on tes.
X,a mostaza nitrogenada es también nn bnori tratamlon- 
to local para el psoriasis. Preclsamentc en pacientes 
de psoriasis, se ensayé la técnica de Indnccién de la 
tolerancla inmunolégica -IIAEK y cols, IIRI'iZA y cols-.
R e d  en temente, VAN SCdTT lia revisado los resultados 
do una serie muy amplia de pacientes en les que se ha- 
bia inducido tolerancia a la mostaza, encontréndo1 os 
menos favorables que en un principios un 36# do los 
pacientes inducidos se senslbi 11 zaron , contra un 4<1# 
de los no inducidos. Ante esto, lia ideado un nnovo mé- 
todo, consistente en a s o d a r  a las inyecdones iiitra- 
vonosas, una pequefla dosis por via oral. Con es la pan- 
ta, sélo se sensibilizé uno de diez pacientes.
Kn nuestra oxperiencia, con ol primltlvo método de 
VAN SCOTT, sélo hemos tenldo un caso de senslbillza- 
cién hasta e1 momento.
Los resultados terapéuticos en los siete pacientes 
on que pudo continuarse ol tratamlento, pueden coiisl- 
derarse, al igual que en la oxperiencia de otros auto­
res, como muy buenos, ya que cuatro pacientes en osta- 
dfo II y uno en estadfo V con un S S , se e iicnen Iran 
aslntométicos, y dos pacientes en ostadfo IV, bmi evo- 
ludonado favorabiemente .
- O O N C L U S I O N E S -
29A
I.- LA MICOSIS FUNGOIDE ES UN LINFOMA T.
II.- SU INCIUENCIA EN LOS VARONES ES CASI EL 1)0OLE 
QVRÎ EN LAS UEMURAS.
Ill,- TIENE PREFERENCIA FOR IJV MAUUREZ OE LA VIDA 
-CUARTA A SEXTA DECADAS-, AUNQUIC PUEDE COMfCNZAR KN LA 
ADOLESCENCIA 0 TA DURANTE LA VEJEZ,
IV._ SE INICIA EN LA PIEL, DONDE PERMANECE LOCALIZADA 
DURANTE UN TIEMPO EN GENERAL PROLONGADO, A VECES RASTA 
UNO 0 INCLUBO VARIOS DECENIOS. ROTA LA BARRERA CUTA­
NEA, SE DISEMINA A LOS GANGLIOS Y VISCERAS, PROVOCANDO 
LA MUERTE DEL PACIENTE.
V.- COMO SINTOMAS CUTANEOS, DESTACAN EL PRURITO Y EL 
DESARROLLO DE PLAÇAS INFILTRADAS Y DE TUMORES RECIDI­
VANTES . LAS FORMAS ERITRODERMICAS, FRECUENTEMENTE SE 
ACOMPANAN DE ALOPECIAS, QUERATODERMIAS PALMOPLANTARES 
Y DISTROFIAS UNGUÈALES.
VI.- AL IGUAL QUE EN OTROS LINFOMAS, SE REQUIERE UN 
DIAGNOSTICO DE EXTENSION EXPLORANDO LAS CADENAS GAN- 
GLIONARES Y, CUANDO SE SOSPECIIEN, INVESTIGANDO POSI- 
BLES INFILTRADOS VISCERALES ESPECIFICOS.
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VII.- DEL CONJUNTO DE DETERMINACIONES ANALITICAP, LO 
MAS SIGNIFICATIVO, ES UNA DEPRESION DE LA INMUNIDAT* 
CELUIJIR, QUE SE ACENTUA CONFORME LA ENFERMICJTAD PRO­
GRES A . Y SE EVIDENCIA POR LA NEGATIVIZACION DE TAS 
INTRaDLITMORREACCIONES a  UNA BATERIA DE ANTIGENOS UAC- 
TERIANOS Y LA INCAPACIDAD PARA PROVOCAR TTNA SENSIBI- 
LIZACION AL DNCB.
VIII.- IlISTOLOGICAMENTE, LAS IMAGENES MAS CARACTERIS- 
TICAS EN LA PIEL, SON LA DE UNA EXOCITOSIS EPIDERMI- 
CA, A MENUDO EN MICROABCESOS DE DARIER-PAUTHIER, Y I,A 
DE UN INFILTRADO DERMICO EPIDERMOTROPO EN BANDA SU­
PERFICIAL. EN EL ESTADIO TUMORAL, SE OBSERVAN DENSAS 
PROLIFERACIONES CELULARES.
EN I.OS GANGLIOS, PUEDE APREÇIARSE UNA RETICULOSIS 
LIPOMELANICA, 0 DEMOSTRARSE UNA INFILTRACION ESPECI- 
FICA.
EN LAS VISCERAS, INFILTRADOS ESPECIFICOS DIFUSOS O 
PROPIAMENTE TUMORALES.
IX.- LA CITOI.OGIA DE ESTOS INFILTRADOS, MUESTTTA UN AS 
CELUT.AS DE NTJCLEO PLEGADO E IlIPERCROMATICO T DE CI- 
TOPLASMA ESCASO, DENOMINADAS CELUI .AS MICOSICAS -NO 
PATOGNOMONICAS-.
A NUESTRO JUICIO, PUEDEN DIFERENCIARSE TRES TIl’OS 
DR CELULAS MICOSICAS: DE PEQUENO, MEDIANO Y GRAN TA- 
MANO} CON UN GRADIENTE EN EL SENTIDO DE PEQUENO A 
GRAN TAMANO, CONFORME SE ACENTUA LA DESDIFERENCIACION 
NEOPLASICA CON LA PROGRESION DE LA ENFERMEDAD. EN AL- 
GUNOS TUMORES CUTANEOS E INFILTRADOS VISCERALES, PUE­
DE OBSERVARSE UN CUARTO TIPO DE CELULA MICOSICA,
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COMPIÆTAMENTE DESDIFERENCIADA, MORFOLOGICA -NUCLEO 
ACI.ARADO, CON GRUESA MEMUHANA NUCLEAR Y FINA lUOO CRO- 
MA'liüA- Y FUNCIONALMENTE -PERDIÜA DE LOS MARCAOORES DE 
MFwnr, \NA PROPIOS DEL LINFOCITO T - , QUE A MENUDO ES 
P' ilNANTE; Y AUN, ENTIUE ESTAS ULTIMAS, UN QUINTO 
TJTO r>E NUCLEO MOSTRUOSO Y CEREBRIFORME O, A VECES,
M' ULEADA.
ADEMAS DE ESTAS CELULAS MICOSICAS, NO ES INFRECUENTE 
l,A 'OrcîENCIA DE UN NUMERO VARIABLE DE EOSINOFII.OS Y 
PULlMuUFONUCLEARES.
X.- CUANDO EN LA SANGRE PERIFERICA DE UN PACIENTE 
CON UNA MICOSIS FUNGOIDE ERITRODERMICA, SE DEMUESTRAN 
CELULAS MICOSICAS -0 DE SEZAHY-, NOS REFERIMOS A UN 
SINDROME DE SEZARY -EN ALGUN MOMENTO DE LA EVOLUCION 
DR PACIENTES CON MICOSIS FUNGOIDE NO ERITJTODERMICA, 
TAMBIEN BAN PODIDO DEMOSTRARSE CELULAS MICOSICAS EN 
SANGRE PERIFERICA-.
XI,- NADA PUEDE ASEGURARSE SOBRE LA ETIOPATOGENIA DE 
ESTA AFECCION. QUIZAS SE ENCUENTRE IMPLICADO, UN ESTI- 
MUI.0 ANTIGENICO PERSISTENTE DESCONOCIDO.
XII.- EL PRONOSTICO, IIASTA RACE POCOS ANOS INFAUSTO EN 
LA MAYORIA DE LOS CASOS DESPUES DE UNA EVOLUCION CENE- 
RALMENTE PROLONGADA Y SIN QUE LOS ESTEROIDES NI CITOS- 
TATICOS PERMITIESEN MEJORARLO SENSIBLEMICNTE, IIA CAM- 
BIADO TOTALMENTE SI SE SORPRENDE LA ENFERMEDAD CUANDO 
AUN ESTA LOCALIZADA EN LA PIEL E INSTAURA TRATAMIENTO 
MEDIANTE APLICACIONES PERIODICAS DE MOSTAZA NITROGE- 
NADA A TODA LA SUPERFICIE CUTANEA, QUE, EN LOS
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TUMORES, PUEDE COMPLETARSE CON INYECCXONES INTftAMCSIO- 
NALES T/0 RADIOTERAPIA.
NO ESTA DETERMINADA, LA MAYOR CONVENIENCIA DE AI.CUNA 
DE EAS PAUTAS DE TRATAMIENTO CON CITOSTATICOS ]>ROI’UES- 
TAS, CUANDO LA ENFERMEDAD SE IIA DISEMINADO.
XIII.- ES PUES DE IMPORTANCIA DECISIVA, COMO EN TANTOS 
OTROS CAMPOS DE LA ONCOLOGIA, ESTABLECER UN DIAGNOSTI- 
CO PRECOZ, QUE, AFORTUNADAMENTE, EN LA MAYORIA DE LOS 
PACIENTES CON MICOSIS FUNGOIDE PUKDE IIACERSE CON UN 
MINIMO DE COMPETENCIA, DADO EL TIEMPO QUE LA ENFERME­
DAD PERMANECE I.OCALIZADA EN I,A PIEL.
-RESIJMEN-
-  :)()()
Comprotide ogta tesig, utia extensa lntroduccl<5ii, «11 la 
que se consideran todog log aspectos en torno a la Mi- 
cosi g Funpolde -MF- y al Sfndrome de Slîzary -SS-, degde 
la primera descrlpcl<5n en i . 8(16 por el tarda de AldllIdlT 
lias ta la actualldad.
Con este conocimlento previo, se analiza un ;;rupo de 
36 paoienteg, asigtidog en la 1* Cdtedra de Tlermatolo- 
gfa de la Facultad de Medicina de Madrid desdo el ai'to 
1 .963, con especial referencia a les hallazgoa Iiistopa- 
toldglcos. Ocho de estog pacientes, fueron incluidog en 
un programa de tratamiento, mediaute aplicacioiios po- 
rlddicas a toda la superficie cutdiiea de mostaza uitro- 
genada dlluida.
INTIIOIJUCCION
la MF ha gido un linfoma confiictlvo has ta 1.973, de- 
bido a su escasa personalidad hi g toidgica y citoldgica. 
A partir de T.967, la niicroscopfa electrdnica, la cito- 
gendtica y, sobre todo, la niieva cl asif icacidii iiimutto- 
idgica de les 1infornas, ban solucionado eu su mayor 
parte el problema.
LA MF IIASTA 1.96?- La MF es una enfermedad poco fre- 
cuente. Se observa preferentemente en personam de 60 a 
70 alios, con una mayor incidencla en e 1 vartfn. Su dura- 
ci(5n media es de unos dlez alios.
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•So iJigtinguoii treg formas clliilcas; la forma cl4sica 
o lie ALIBERT, la forma tumoral cl'enibJ^o y la for ma 
er 1 trorl^rmica. A gu vez, la forma de ALIBEUT, comproii- 
de treg fasos suceslvas; uiia fame premic^tlca o o g t a - 
dfo I, uiia faae do plaças infi 1 trades o estadfo 11 y 
una faso tumoral o egtadfo III.
El substrate higtopatoldgico de la fase preinicdtica, 
asf coino de la forma or 1 trodiîrmica, es a vecos el do 
nna dermitig cr<5nlca iuespeclf ica, per o , a menudo, 
tros caractères sugieron uua ME : a/ el infi1 trade sue - 
le disponerge en banda superficial ; b/ puedon encou- 
trarse células micôsicag -son células do escago ci to­
pi agma anf^filo y un ndcleo del tamailo del fie nn his- 
tiocito pero con la densidad cromAtica del do nn 1 in- 
foci to- ; c/ estas c^lulas tienen nn gran epldermotrn- 
plsmo, pudiondo encontrarse en la opiflermis do forma 
salpicada o bien agrupadas on microabce so s de I'autr1er.
En la fase de plaças infil tradas, se aceula'ian I fis 
caractères anter lores : la banda infj 1 tratjva ffs ni&g 
densa y anclia, el epidermo t r opi smo mAs intense y I as 
c^lulas mic<5sicas son de mayor tamaiio y niAs nnmtjiosas.
En log t u m o r e s , la oitologla es stimamento variable, 
pudiendo rosumirse en cnatro tipog : a/ 1 o niAs frocnon- 
te es un inf i Itrado poliiiiorfo, en que las cf?ltrlag nii- 
cl^sicas se entrnmezcl an con eosiriÆf i 1 os , polimorfonn- 
cloareg y liufocitos, y, a voces, Cf>n c6 I n las p I asm A t i - 
cas ; b/ inf i1 trade indistinguible do un retiCfi I osarco­
ma; c/ rara voz, inf i 1 tr ado indis tinguib I o fie un liti- 
fosarofjmai d/ infil trado iufl is t inguibl n tlo uua eiifer- 
modafl rie Hodgkin.
I a frocuoncla de la afoct.acifîn ex tr acn tAnoa, vai fa
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dosde nil 9^ sogiln ALLEN, liagta nn 82'jè gogilti ULDCK y 
cole. La Imogen hlstol^gica en las vfsceras, os niny 
similar a la que se ha referido en los tumores cnt4- 
noos, y présenta gran variabllidad.
I’or lo tanto, al final de log anos sosenta, el prin­
cipal problema do la ME se centra on su histologta, 
aparentemonte inespecffica en su comienzo, y excesiva- 
mente poliniorfa y cambiante en la fase tumoral, donde, 
a menudo, parece transformarso on otro tlpo do 1 info- 
ma. Su cdiula, aparentemonte especffica, es poco 1 Ia- 
mativa cuando se encuentra, y , a veces, no apareco o 
résulta diffcll diferenciarla de otrog elementog del 
inf11trado.
El eventual paso de esta c^iula a la sangro, on el 
llamado Sfndrome de S<5zary, ofrece la opor tunidad do 
estudiarla en ostado puro, sin contaminacirfii pot e 1 
rosto del infiItrado ddrmico.
EL SS IIASTA 1 .967: Entre 1.938 y 1.9^9, A. SEZARY deg- 
cribi4 el sfndrome que lleva su nombre. Esta doserip- 
ci<5n, fue enriquecida por TASWELL y WINKELMANN en 
1 .961. Se tratarfa b&sicamente de una eritrodermia mny 
pruriginosa, acompaûada do leucocltosis con pregoncla 
de c^lulas mononuclear es atfplcas en saugro perifi^rl- 
ca. Con frocuoncla variable presentarfa adenopatfas 
generalizadas, trastornos de la pigmentacidn, querato- 
dormia plantar, alopecia y distrofias unguealos. La 
histopatologfa de la pie 1 era similar a la de la ME, 
y nunca encontraron infiltracl6n de la modula 6sea. 
SEZARY deacrlbi<5 las c^lulas atfplcas de la sangre , 
como algo mayores que un neutrdfilo y degtacando por 
su grau niScloo, que llogaba a ocupar los l»/5 de la
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célula, muy hipercromàtlco o irregular, a veces, tan 
profundamente plegado, quo parocorfa 1obulado.
En nlngtîn momento, so ban dado argumontos mfnima- 
mente srflidos on favor de la indepoiidencia outre ME y 
S S , siendo convenionto adelantar , que el cri terio ac­
tual, casl universalmento admitido, es que la MF en 
su forma cl4sica, puede mostrar en un memento dado, 
una fase leuc^mica. Este componente louc^mico, serfa 
mucho m&B frocuente en la forma eritrod^rmica, la 
cual, serfa el équivalente de lo quo podrfa donomi- 
narse el SS cldslco. El hocho de que en la mayorfa de 
las investigacionos citolrfglcas, se liayan separado 
ambos grupos de pacientes -ME y SS-, dobe interpro­
tarse como una convoniencia metodol6gica.
LA ME Y EL SS DESDE I.967!
Mlcroscopfa eleotrdnica; La c^lula de Sëzary muos- 
tra al microscopic electr<5nico un niîcleo corebrifor- 
m e , que en los cor tes aparece serpentine, con lobula- 
ciones y numerosos pllegues, a monudo interconectados 
por estrechoB puentes; es rico en cromatina. El cito- 
plasma es escaso y pobre en organe 1 as. Esta c^lula, 
se lialla tambl^n en la piel, gangllos y vfscoras, 
'tanto en los pacientes de SS como de ME, y ha sido 
identificada con la c^lula mio6sioa de 1 microscopio 
6ptico. Pero, una o^lula similar, aunque en niSinero 
muy inferior, se ha oncontrado en los infi1 trades do 
diversas dermatosis bonignas no tumorales y en la 
reacci<5n inf lama tor la de varies tumores epitelialos.
Citogen^tica; La célula de S^zary responds general- 
mente poco a los mitdgenos, pero lo suficiente como 
para demogtrar su naturaleza linfocitarla y para que
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se liaya pod id o Jiacer uri o studio cltogonético en 23 c a ­
s e s , cuyos rosultados puoden rosumirse asf: hetcro- 
ploidla, marcadores miVltiplos y falta de formaci^u do 
m<5dulos y cl OUI, g . Ru suspeiisiones ce lui are s a partii 
de infiltrados tlsuiaros de MF, EIIKMAN-IIAI,tS y 
HA l’I’Al’OIlT haliaron las inisnias anomal f as del carlotipo 
que eu las c^ lui as de S^zary. La ci tof o tome tr f a lia d a ­
do resultados ooincideutes con la citogen^tica.
Irimunopatologf a ;
1.- Marcadores de membraiia: Kstudiados ampl iameii te 
ou las c^luias de S<5zary circulantes desde 1.972. Niiii- 
ca se liaii demos trado marcadores propios de los 1 i ul li­
er tos n.  Frecuoiiterneute formau rosetas egporitÀiieas con 
Iiematfos de earner o como los liufocitos T. l’oro I am- 
bi6ii se comportan como cd lu] as nulas, y cuaudo formaii 
rosetas ospoiildneas su avidez es escasa -de 3 a 3 bo - 
matfes-. S imu 1 tdnoamen te , se ha ido compr obaiido su es­
casa roactividad fronto a los mitdgotios que habi tua I - 
meute estimulau los liufocitos T. Se ha considerado, 
que la pdrdida de los marcadores de memhrana y do la 
roactividad propia do los liufocitos T, sorfa nu caiii- 
bio intrfiiseco a la naturaleza neopldsica de la cdlii- 
la, atribuibie al proceso de desdiforenciacidu nooptd- 
slca.
Tambidn en log infiltrados ddrmicos, se ha comproba- 
do e 1 cardcter de liufocito T de la cdlula niicdgica, 
pero aquf el problema se coinplica debido al polimor- 
fismo y varlabilidad del infiltrado.
2.- Inmuniclad ço]Lul_ar^  y  humor^al^; Aunque con dates 
aiîn par ci al es, parece que en la forma cl 4s ica do la 
MF, la inmunidnd celui ar se encuentra normal o muy
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poco altorada en las fasos incipleiitos y fleprimjtla on 
las fases avanzadas. En el S S , la escasoz do Jlnfoct- 
tos T normales y el aumonfco on el snero del factor 
Inliibldor do la migracldn do macrdfagos, oxplicarfa la 
depresldn de la inniunldad ce lu 1 ar "in vilro" o "in vi­
vo" .
En cuanto a la inmunidad humoral, existen por lo ge­
neral, tanto on la MF como en el SS , unos uivelos nor­
males do Inmunoglobulinas totales, y on bas tantes ca­
ses, una olovacidn do IgA e IgE.
CONCEPTO ACTUAL T PflOllLEMAS PENDIENTES:
1 . - Relacioiies entre la ME y el S S . Coticopto uni ta­
ri o : Ya 80 ha expuesto la ideutidad entre MF y S S , y 
do lo referido anteriormento, se desprende la identi- 
dad entre la cdlula micdsica y la cdlula do Sdzary. 
Todavfa no Se ha estudiado, con qud frocuencia, en qud
momento, con qud intonsidad y durante cudnto tiempo,
la forma cldsica de ALIBERT y la forma oritroddrmica, 
presenterfan fases leucdmicas.
2.- La cdlula micdsica -o cdlula de Sdzary-: I,os es- 
tudios ultraestructuralOS, tanto on la piel como on la 
sagre perifdrica, han demostrado que la cdlula micdsi­
ca es de tamafio variable, siendo la variodad pequona 
diffoilmente distinguible al microscopio dptico do uu 
liufocito normal, Elio explicarfa su aparento ansencia 
en muchas biopsias y el diagndstico do 1 encomia linfd- 
tica crdnica on algunos cases de S S , a pesar do de sor 
nula o escasa la infiltracidn de la mddula dsoa. Pero 
una cdlula similar, so ha encontrado en dermatosis bo- 
nignas, en cultlvos de piel normal, en gangllos llnfd- 
ticos normales y réactives, e Titre liofocltos normales
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al ser es tlmiilaclos por m l t d g e n o s , en el ifquido alno- 
vlal de pacientes con ar tr i tis rouitiatoide y en cultive 
de linfocitos normales al que se habfa aîiadido el so- 
bronadante de un cultive de linfoma de Jlurkltt.
3.- Naturaleza y patogenla de la M F : De las obsorva- 
cionos referidas, podrfa extraerso la siguiento bipd- 
tesis!
Fn condiciones normales, existirfa un clono muy re- 
ducido de linfocitos T con una funcidn peculiar, para 
la que ser fa preclso un considerable aumeiito de la in- 
terfase nucleocitoplasmdtica. Ante un estfmulo adecua- 
do -mitdgenos, antfgenos, virus, etc.-, dlcho clono 
pro Iiferarfa notablemente. Du estfmulo crdriico de este 
tipo, podrfa originar determinadas alteraciones gend- 
ticas, que darfan lugar a un clono de cdlulas malig- 
nos, y a su manifestqcidn clfnica como MF.
Actualmente, nadie discute que, en su fase tumoral 
al menop, la MF es un verdadero linfoma, pero, ^cudndo 
y cdmo empieza a serlo?:
l a existencia de una fase premlcdtica, a menudo ec- 
zematoido, y la observacidn ultraestructura I do una 
aposicldn de las cdlulas micdsicas a las cdlulas de 
Langerhans, consideradas como un sistema oliminador de 
antfgenos de contacte, ha hocho que se haya e laborado 
la siguiente hipdtesis patogdnica do la MF;
La accidn per si stonte de uno o varios antfgenos cle 
contacte y/o un fallo de las cdlulas de Langerhans ou 
su funcidn eliminadora de antfgenos, darfan lugar a 
una ostimulacidn autigdnica continua, la cual origina- 
rfa a la larga un trastorno en la rogulacidn de I a 
respuesta inmunoldglca y, como anteriormote se
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Jtidicahn, iiti c Io d o  da linfocitos T mal igno s .
Esta teor/a, aiinqno sii/^ c s 11 va , drja i n« liirtal» 1 riruni to 
cabos sueltos.
. — Holaclonos dc la Ml^  cou o tros Jinfomag! (^ n I , 
o l probloma de la pos.lblo ti ansfoT n»aci«^ ri do la ME on 
otro tipo d© linfoma, est^ a»în sin resolvor complota- 
moiite* Es indudablo que on bastaiifcos casos, los tumo- 
108, las adenopat(as y los xTifll trades viscorains, son 
indistin^niblos , al microscopio <^ptico y c 1 oc I r; <^ n I co , 
fJo los considorados ha s ta haco poco 1 i n Tomas higtioci- 
tarJos, y, nn alf^nnos casos, d© Ja niiforinodad do UodK“ 
kin .
llAPrAfOflT y TIHIMAS pionsan qnn la o^iitla mic<^sica al 
inal ifjnizar so , agraridarla y ac I ar ar (a gn imIc Io o , has la 
simnlar un liistiocito maligno, pnro e g to f»st^ por cle- 
mostrar. Por otro lado, la cdlula do Star iihor/; no ns 
abso 1 utameiit© patognom<?nlca do la onformodad do Hodg­
kin, pndi^ndos© observar ocasIona I men to on imlltiplns 
procesos bonignos y malignes.
As (, la iiidopend©ncla iiosol<5gica de la ME parocn hoy 
un hecho suf 1 cieiitemento demostrado. Ciortos problenias 
todavia pendientes , indican s6 1 o la ingiif j c3 otic i a ac­
tual d© nuestros conocimlentos sobro I a biopatologfa 
1Infoci tarla,
EVDUTCXON Y PUdNOSTICO: En log dl times ai'iftg, un onf o- 
qiio mtil tidiscipli uari o del probloma, ha arrojado alnm- 
danl-o Itiz sob) © la ©vo 1 ucl (in natural y pron^stico do 
la enformedad, pudiendo rosumirs© ©n sois pun tog :
1,- La ME so origitia on la pi el y durante vatlos 
anos ©s uTia onfermedad excluslvanient© cutanea.
2.- Mesrl© la pi e 1 s© d 1 seminar (a a los gang 1 tos
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linf4ticos e, inmediatamente, a las vfscoras, profo- 
rentoinonto bazo, pulni4n, lifgado, rifi<5n y m4dula <5soa.
3.— Un pacionte quo no rociba tratamionto ofectlvo y 
que no muera, como antes era cast la regia, por uua 
infoccidn Intercurrente, acaliar4 falleclcndo por uua 
c11seminaci4n visceral do la onfermedad.
4.- La presencla do tumores cut4noos, 4loeras o ade­
nopatfas palpables, son signos do mal proudstico -JO'f, 
do supervivencias al ano do aparocer los tros sigiios 
slmul t4rioameu te-.
5.- La presoncia de hepatomega1la y/o osplonomega- 
lia, ludican muy mal prondstico -suporvivoncla media 
do tres moses-.
6.- Las adenopatfas son slgno do mal prori4stlco, 
tanto si son especffteas como si muestran el cuadro 
reactive do la linfopatfa dormop4tica.
TRATAMIENTO: En 1.972, EPSTEIN y cols llogaron a la 
conclusi4n, de que adn cuaudo muchas drogas mejoraban 
clfuicamento a muchos pacientes, no oxistfa ovidnucia 
de quo alguna prolongase la vida media. Esta situacldii 
ha comenzado a cambiar.
Gracias a los trabajos do FUKS y cols y do VAN SCoTT 
y cols, so dispone do dos modalidades terapduticas quo 
es tan conslguiendo no s4lo remislonos, si no vordailoras 
curacionos totales cuando se sorproudo la onfermedad 
durante los ahos on quo pormaneco limitada a la piol.
FUKS y cols eustltuyoron la c14 s1c a radio terapla su- 
porflcial de contacte por la radiacidu cou electroues 
do alta onergfa -tratamionto endrgico do toda la pie I 
con 2.000 a 3.000 rads on un sdlo ciclo-.
VAN SCOTT y KAT.MANSON comprobarou que las
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apllcaciones porlddicas a toda la suporflcio cutdnoa 
do Miostaza ril trogeiiada dt I ul da on agua, maiitenfa a iin 
bijon ndmero do pacientes on remisidii total ilespuds de 
iiids do dos anos. Par a los tnmores, proponen inycccio- 
nos intralesion ales do esta mi sma droga tambldii diliii- 
d a .
En pacientes con afoctacldn ganglionar o visceral, 
babrfa que llogar con la radiacidn o la quimioterapia 
a los drganos invadidos. La radio torapla interna do la 
MF so liaya adn en faso do ensayo. Kespecto a la qni- 
mi oterapia -ampllamente ompleada con escaso dxito-, la 
no vodad ha sido sustitulr los programas ile po1iqni mio- 
terapia, por una monoquimioterapla a dosls bajas. Asf, 
VAN SCOTf y cola, partinndo del efocto bonoficioso ilo 
la mostaza nltrogonada di lu Ida sobro l<>sionos cntd- 
noas, ensayaron con dxito la administracidn intravono- 
sa de la mi sma a dosis bajas en fasos mds avanzadas 'lo 
la onfermedad. Ile forma paralela, WINKELMANN y cols, 
tras ocho anos de experiencia, proconizau los alqnl- 
1 an tes a bajas dosls en ol tratamiento del SS -ostos 
antores omplean clorambuci1-.
Cabe por dltlmo seilalar, el eniploo do transfer fac­
tor en un caso de ME con depresldn do la 1nmnni dad co- 
lular, do g ammaglobulina anti 1infoci tari a on dog casos 
do SS avatizado, y do loucoforosis repetirlas on otto 
caso de SSj asf como, los resultados prome todoro s , ro- 
ciontemente publlcados, sobro la aplicacidn tie la 
PIIVA-torapia -psoraienos + luz ultraviolota do laiga 
longitud de enda- a la ME.
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MATERIAL Y METODOS
Se anallzan 36 pacientes de MP asistldos en nuogtro 
servicio en los dltimos quince anos. Estos pacientes, 
se seleccionaron entre los que figuran en el arcliivo 
de historias clfnicas y material do hlstoteca, consi­
der ando exigitlvos un diagndstico de certeza y una iu- 
formacidn clfiilca, analftica e hlstopatoldgica sufi­
ciente .
En los dog tSltimos ahos, se efectuaron determ!naclo­
ues para conocer el estado inmunltarlo humoral y celu- 
lar: Inmunoglobullnas, complemento total y C'3, linfo­
citos T y B on sangre perifdrica, TTL, intradermorreac- 
ciones a una baterfa de antfgenos bacterianos y sens!- 
bilizacidn a DNCB, En algunos casos, so determinaron 
los antfgenos de histocompatibilidad -Sistema IILA-, me­
diants tdcnica do linfocitotoxicidad.
Cuando estuvieron indicados, so realizaron estudios 
radioldgicos, electrocardiogrdficos e isotdpicos.
Se practicaron 94 biopsias cutdneas, cinco gangliona- 
res ,y una hopdtica, que fueron tecnificadas de forma 
habitual y tenidas sistemdticaraente con hematoxilina- 
-eosina y von Giesson, So efocturon improntas do dos 
tumores cutdnoos, que so tineron con Giemsa y I’apanico- 
lau. En un paciento so hicioron extensiones de e gpu to 
para identificar cdlulas atfplcas. Varias muestras de 
piel y una de sangre perifdrica -en un SS-, fueron nxa- 
minadas con un microscopio electrdnlco de transmisidn, 
modelo Zoiss EM-IO-B. Se realizaron tres necropsias, 
que aportaron una mayor informacidn.
Los tratamientos indicados fuera y dentre de tinostro 
servicio, se clasificaron en dos grupos:
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a/ FarmacoIdgico -antlhlstamftiicoa, corticoïdes tdpi- 
coB y por via general, oitostdticos tdplcos, Intralo- 
sionales y por yfa general, e inmunoterapla Inespocf- 
flea con DNCB— } b/ Radio terdpi co -rayos X de forma 
cldsica y radiacldn con Betatrdn-.
So establecld un protocolo terapdntico inspirado en 
1as pautas do VAN SCOTT, mediante aplicacidn poriddica 
a toda la superficie cutdnea do mostaza nitrogenada 
diluida on agua. Junto a inyecciones intratumorales do 
la misma en caso necesario -en una pacionte ademds se 
radiaron algunos tumores cutdueos con Betatrdn- y ad- 
minietracidn intravenosa do dosis bajas si la MF se 
encontraba en fase oxtracutdnea -o do cloarrobucil si 
se trataba do un SS segdn preooniza WINKELMANN-, Para 
desarrollar este protocole, se clasifled la MF en los 
sois e8tadfos de VAN SCOTT. Ilasta el momento, se ban 
incluldo ocho pacientes, que periddicamonte han sido 
controlados para ofoctuar las mod if icacione s oportntias 
del tratamiento y vigilancia del poteucial désarroi 1o 
de otros 1infornas o de tumores cutdnoos do o tra estir- 
pe. Se re f1eren 1 os primeros resultados a los dos anos 
de iniciado este programa.
RESULTADOS
I.os 36 pacientes se distribuyen de la siguiente mè­
nera : 23 formas cldsicas o de Al.IBERT -13 on es tailf o 
de plaças infi1tradas y lo eu estadfo tumoral-; 11 
formas eritroddrmicas sin 1eucemia o con menos de un 
5^ de cdlulas de Sdzary en sangre perifdrica; y 2 for­
mas eri troddrmi cas con mds de un 5'^  de cdlulas de Sd­
zary en sangre perifdrica -SS-. Prédominai! los varouos
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-23- sobro las hombras -13-. La edad media al comienzo 
de la enfermedad fue de U7'2 anos, siendo admitidos en 
nuestro servicio por tdrmlno medio 6'2 anos mds tarde.
Figuran como sfntomas mds comunes: prnrito, plaças 
infiltradas eritematoescamosas, plaças poiquiloddrmi­
cas , eritrodermia, tumores que mostraron preferencia 
por la cabeza, y adenopatfas. En ocasiones -sobre todo 
coincidiendo con eritrodermia-, alopecias, hiperquera- 
tosis palmoplantaros y distrofias unguoales. En très 
pacientes -excluyendo un cirrdtico-, se aprecid liepa- 
tomegalia, y sdlo en uno, esplenomegalla. Se conservd 
el estado general, salvo cuando sobrevinieron infec- 
clones intercurrentes o en fases terminales de la pro— 
pia enfermedad. Se oonocid el fallecimiento de ocbo 
pacientes, en los que la vida media desdo ol comienzo 
de la MF resultd de I4'5 anos.
En la revisidn de las historias clfnicas y de las 
biopsias, se registraron diverses errores diagndsti- 
cos.
No se encontraron alteracioues destacables do la sé­
rié roja. Tampoco de los leucocitos totales, pero sf 
de la fdrmula leucocitaria, pues con frocuencia oxis- 
tfa eosinofilia, con un valor mdximo del 28%. Cinco 
pacientes cou eritrodermia presentaban cdlulas de Sd­
zary en sangre perifdrica -variedad grande eu todos 
los caso s-, con una representacidn de 1 1/200, 1%, 4%, 
5% y 29%, considerAndose los dos dltimos S S . Estas cd­
lulas, mostraron granulaciones citoplasmdtioas PAS po­
sitivas. Las plaquetas permanecieron dentro de limites 
normales, fuera de las trombopenlas ocasionadas por 
los citostdticoa. Se efectuaron 30 medulogramas a
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vontliün pacientes. En nlnguiio se aprecid inf 11 tracidn 
especffica; tros pacientes tenfan una inflitracldn 
linfoidoa reactiva, dos una eosinofilia y diez ambos 
cuadros. La VSG sdlo se elevd signifIcativamo ii te en 
estadfos finales o por infocciones intercurrentes. 
Tampoco se registraron modificaciones destacables del 
proteinograma.
En relacidn a posibles trastornos de la inmunidad 
humoral, existfa aumento de IgE en un caso entre cinco 
valorables, las cifras de complemento total y C'3 re­
su Itaron normales en varias detorroinaciones, no se de- 
mostraron anticuerpos andmalos circulantes, y ol por- 
centaje de linfocitos B en sangre perifdrica se encon­
traba dentro de limites normales en tres pacientes y 
dlsminuido en uno. Kespecto a la inmunidad cclular, 
los linfocitos T en sangre perifdrica estaban dismi- 
nuidos en los cuatro casos en que se detorminaron por 
e1 test de formacidn de rosetas -mismos pacientes en 
que se determinaron linfocitos B por inmnnof1noroscen- 
cia-, sdlo un paciento entre cinco mootrd un TTL por 
debajo de 1 60% -concretamente del 5C%-, y , por dltimo, 
existfan posi tividades de las intradermorroacciones a 
una bâterla de antfgenos bacterianos y de la sens 1bl- 
lizacidn al DNCB en tres pacientes con una ME en esta- 
dfo II -clasificacidn de VAN SCOTT- y negatividades de 
ambas pruebas en otros très pacientes en ostadfog 11, 
IV y V.
La radiograffa de tdrax mostrd anormalidades en cna­
tro pacientes: una inf i1tracidn nodular, dos infiltra- 
clones difusas y unas adenopatfas hiliares. Los resnl- 
tados del dnico estudio linfogrdfico no fueron
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significatives.
So realizaron dos gammagraf f as hopdticas, una rosiil- 
td normal y la otra informd sobro una desostructura- 
cidn del paronquima hepâtico.
Se registraron alteraclones electrocardiogrdfIcas en 
una paciento de 34 anos; quizds socundarias a una in- 
vasidn especffica del miocardio, ya que aparontemente 
no eran atribnible8 a otra causa. En pacientes de ma­
yor edad, no se valoraron las alteraclones observadas.
De las 94 biopsias cutdneas practicadas -con una me­
dia de 2'6 por pacionte-, cinco correspondfan a con­
trôles histoldgicos de 1 tratamiento con mostaza, una a 
un eczema de contacte por mostaza y las 88 restantes a 
todo tipo de lesiones cutdneas especfficas.
Se haliaron diverses alteraclones epiddrmicas; la 
mayor fa poco o nada expresivas -alguiias en relacidn al 
tipo de lesidn; asf, atrofia epiddrmica en plaças poi- 
quiloddrmicas-. Sf resultd muy significativa, la exc­
el tosi s de cdlulas micdsicas, bien de forma salpicada 
-en el 4 ? de las biopsias-, o bien en microabcesos 
de Darier-Pautr1er -en el 36'8% - . Esta exocitosis fue 
mds frecuente -sobre todo la segunda forma- en las 
plaças infiltradas que en las erltrodermias y tumores.
En la dormis se diferenciaron cuatro tipos de inf11- 
trado : en banda superficial, en focos superficial os, 
en focos/banda superficial junto a proliferaciones no­
dular es dermohipoddrmlcas, y extensas proliferaciones 
propiamente tumorales. En las plaças inf11tradas y 
erltrodermias, predomind el tipo en banda superficial, 
seguido muy de lejos por el tipo en focos superficia- 
les. El tipo en focos/banda superficial junto a
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pro Iiferaclonos nodulares, sdlo se observd en una pla­
ça de evolucldn tumoral y en una eritrodermia con in­
fi 1 tracidn profunda. Los tnmores estaban constituidos 
por extensas proliferaciones ce luiaros. Eundameiital- 
monte se diferenciaron eu estes infiltrados cdlulas 
micdsicas, considerando como taies las de ndcloo hi- 
percromdtico e irregular y citoplasma escaso, fuoson 
de poquefio, mediano o gran tamaho. Tambidn se conside- 
raron cdlulas micdsicas, algunas de luîcleo grande, 
aclarado, con fina red cromdtica y grue sa mombrana un­
clear, y o tras, menos numorosas, de ndcleo monstruso y 
cerebriforme o, a voces, multinueleadas, observadas en 
algunos tumores o infiltrados viscérales, que se apre- 
ciaron como secundarias al proceso de desdlforoncia- 
cidn neopldsica. Con cierta frecuencia, se distiugie- 
ron eosindfilos y polimorfonucleares entre las cdlulas 
micdsicas, asf como melandfagos en dormis superficial.
En el 15 9)^  de los folfculos pilosebdcoos valorables 
existfa mucinosis, y en el 73^ exocitosis folicular, 
casi siempre salpicada, de cdlulas micdsicas.
Los cinco gangllos biopsiados, correspondieiites a 
cuatro pacientes, presentaron reticulosis lipomeIdui- 
ca.
Una biopsia hepdtica, no coiiflrmd la doses truc tura- 
cidn sugerida por la gammagraffa, aunque se observd 
una ligera infiltracidn, de tipo inespecffico, dlffcil 
de valorar.
La citologfa del esputo de un paciento, evideiicld la 
expulsidn de cdlulas micdsicas, conf1rmando como espe­
cf ficas las imdgenes nodulares que la radiograffa de 
tdrax mostrd en ambos pu1 monos.
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Se examltiaron trea necropglas, aprecldndoge infll- 
tracldn hopdtica do cdlulag micdsicas en nna, afocta- 
cidn pulmonar y de varias cadenas gangl lotiar e s en 
otra, y de diverses drganos en la tercera. Precnente- 
meiite, se observd en las vfscoras, un prodomlnlo de 
las cdlulas micdsicas muy transformadas por la de sdl- 
forenclacldn neopldsica, que ya se doseribieron en la 
citologfa de los tumores cutdnoos.
La mlcroscopfa eloctrdniea pormitid apreciar log tf- 
picos caractères ultraestructurale g de las cdlulas mi­
cdsicas -ndcleo hiper croindtico, con acentuadas escota- 
diirag o cerebriforme- en los infiltrados cutdneos y on 
la sangre perifdrica.
Considerando exclusivamente los pacientes a quiones 
se practicd nocropsia, 1 as causas de muer te fueron: 
motaroorfosis grasa masiva del hfgado, depresldn modu­
lar y edema agudo do pulmdn. Las dos primeras se a tr i- 
buyeron a los citostdticos.
Se refleron los resultados de log tratamientos ofoc- 
tuados dentro y fuera do nuestro servicio. Fracagaron 
log antihigtamfnicos para cou tro1ar el prurito. Log 
corticodos y citostdticos no mejoraron el prouds11co. 
No puedon valorar se los resultados de los citostdticos 
Intralosionales a dosis altas, ni do la inmunoterapla 
inespecffica con DNCB, por lo roducido do ambas expe- 
riencias. Salvo on un caso, los tumores respondi cron 
favorablemente a la radiacldn cldsica con rayos X, y , 
en un paciento, a la radiacldn con Betatrdn. Resultd 
eficaz la radiacldn corporal total en un paciento cou 
numerosas lesiones, pero no pudo controlarso la e v o l u -  
cidn posterior. So observd la egtabilIzacidn durante
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aiios de las lesiones de dos pacientes, que por Iiaber 
rosldido en las Islas Canarias, estuvieron durante 
ahos permanentemente expuestos al sol.
Kri ol grupo de ocho pacientos incluldos on ol pro to­
co 1 o de tratamiento con apllcaciones periddicas de 
mostaza nltrogonada diluida a toda la snporl'icie cutd­
nea, los resultados se considorarou muy huenos. Sdlo 
uTi pacionte debid sor excluido, por la aparicidn do 
una urticaria do contacta y do un eczema de contacto a 
la mostaza. La pauta segulda fue de apllcaciones dia­
rias o a dfas alternos, pasando a apllcaciones semana- 
les o bimensuales, conseguida la remisidn. En ocasio- 
nes, se alternarou con aplicacidn do corticoïdes tdpl- 
cos durante los primeros dfas do tratamionto, para mi- 
tigar el prurito. Tambidn con alguna grasa, por oca- 
sionar eoquodad de la piel. Tros pacientes desarro11a- 
ron una pigmentacidn bronceada. Los tumores do un pa­
ciento r e spoiid 1er on a las inyecciones intralosionales 
de mostaza nltrogonada diluida y las adenopatfas a la 
administracidn intravenosa -ciclos de dicz dfas do flu- 
racidn a razdn de 2 mg diarlos- del m 1smo agente a I - 
quilante. La eritrodermia do otro pacionte, dosapare- 
cid con las aplicaciones do mostaza, y sus adenopatfas 
se redujeron despuds do tres ciclos de mostaza por vfa 
Intravenosa a la dosis roferida. Por dltimo, se consi­
gn Id controlar la leucemia de un paciento con un SS, 
mediante la administracidn oral do cIorambuci1 a pn- 
quenas dosis. Los demds pacientes se encuen tran en la 
actualidad asintomdticos, y contindan ofectuando apli- 
cacionos periddicas de mostaza para provenir posibles 
récidivas.
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DXSCUSION
So compararon los resultados an ter lore s con los do 
las series mds ampl ias, hasta ol nioinento pidil rcadas, y 
exppriencias do otros aiitoros.
So aprecid una coincidenc I a do resultados on ciianl.o 
al prodomlnlo do la forma cldsica de MF, a la incirlon- 
cia casi doblo on varone s y al comienzo preferonte do 
la onfermedad en la madurez de la vida. Tambidn colo­
ci d i d la frocuencia do los divorsos sintomas, siendo 
los mds coirunos, el prurito, las plaças inf i 11 r arias , 
las adenopatfas y los tumores, estos con preferoncia 
por la cabeza. Las queratodermias palmoplantares, di s- 
tr of ias ungueales y alopecias, acompaiiaron frecuonte- 
monto a las formas eritroddrmicas. Fue escasa la apro- 
ciacidn de liepato y/o esplenomegalla. F, 1 ostado gene­
ral, como on la experiencia do otros autores, sdlo se 
vid comprometido on estadfos terminales. La vida media 
desde ol comienzo de la onfermedad, se calcula on nuns 
dioz anos, siendo de l4'5 anos eu esta ser1o .
Los errores diagndstlcos registrados son coninne s a 
otras series.
Uespecto a las dotermina ci ones analfti cas, dostacd 
la frocuento existencia de eosinofilia, a voces muy 
elevada, liecbo ya sofialado en la litoratura. No so en­
contraron on los pacientes do S S , lag acentuadas len- 
cocitosis observadas por otrog an tores. WINKKLMANN, 
PEldtT y cols, se rofioren con ol tdrmino de "I’roSdza- 
ry ", a pacientes con eritrodermia y monos do un 10% do 
cdlulas do Sdzary on sangre perifdrica. Se ba cons Lie - 
rado on esta sorio el S S , a partir do un 5% do cdlulas 
atfpicas. Como BLOCK y cols, se aprecid frocuentomonto
en mddula daea eosinofilia y/o infi1tracidn linfoidea 
réactiva, pero nunca infi1tracidn especf f i ca. No se 
observaron trastornos significatives de la inmunidad 
Immoral. En cuanto a la inmunidad ce lu]ar, se encoutrd 
d i smlnucidn de los linfocitos T en sangre perifdrica, 
normalidad de 1 TTL y negatlvizacidn de las intradermo- 
rreacciones a una bâter fa de antfgenos bacterianos y 
de la capacidad de sensibilizacidn al DNClt paraie1a- 
monte a la progrmsidn de la enfermedad, que se corres­
ponde con la experiencia de otros autoros, aunque uo 
de todos.
Re otras expieraciones complementarias dirlgidas a 
establecer un diagndstico de extensidu, parecid obii- 
gada la radiograffa de tdrax, quedando las 1infogra- 
f fas y estudios con isdtopos radiactivos re se rvnde s a 
casos concretos.
Se conceptud como cdlula micdsica -primer pe Idaiio 
del diffcil problema de la bistologfa de la MF-, no 
sdlo la de ndcleo grande, biporcromdtico o irregular, 
sino las de ndcleo mediano y pequeno de iguales carac- 
terfsticas, recordaiido que ya QUlNQUAUlJ y LEMKDDE en 
1.893 y HEIIXHEIMER y IlUBNEH en 1.907, doser ibieron la 
cdlula micdsica como de ndcleo pequeno, y que en la 
actualidad se acepta una forma de SS con cdlulas atf­
picas de pequefio tamafio en sangre perifdrica. Con ol 
proceso de desdiferenciacidn neopldsica, las cdlulas 
micdsicas pierden sus marcadores de mombrana propios 
del liufocito T, como demostraron BURC y BRAIJN-FALCO, 
y experimentan cambios morfoldgicos, adoptando m'cloos 
globulosos, con gruesa mombrana nuclear y fina red 
cromdtica, lo que did lugar a confusidn con los
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aiitorlorment© denominados rotlculosarcomaa. En oca- 
sionos, salpicando estas cdlulas, puoden aparocer 
otras de gran tamafio, con mîcleo cerebri forme tnons- 
truogo o, a voces, doble o multiple, sogiin obsorvaron 
IIAÏTAPORT y THOMAS en ijifiltradog viscérales. So con- 
sider<5, que el conoclmlenbo de las divorsas formas 
quo la cdlula mlcrfslca desarrolla on el process de 
desdiferonciacl(?n neopl4sica, es nocesarlo para poder 
establecer el dlagnrfstlco do HF on todas sus formas y 
localizaciones.
ha. histopatologla cutdnea mostrd alteracioneg epi- 
ddrmicas muy variables, slendo la mdg caracter1stlea 
la oxocltosis do cdlulas micdsicas, fuese salpicada o 
en microabcesos de Darter-Pautrier. En dermis, se ob- 
servaron log cuatro tipos de infil trades do cdlnlas 
micdsicas describes, quo so relacionaron con la forma 
clfnica do la lesldn biopsiada. La citologla de estes 
lîif 11 trades varlaba con la progrosidri do la onforme- 
dad hacia una mayor desdiforenciacldn.
En 1 os ganglios llnfdtlcos, so oncontrd iiiia reticu­
losis 1ipome1dnica, como frecuenCemente aprecia; on 
FttKS y cols, EPSTEIN y cols y otros autoros.
La extensidn do la enformedad on 1 os exdmenes ne- 
crdpsicos, superd a la sospecbada antes del fallocl- 
miento. La citologfa do les inf1Itrados viscérales, 
so caracterizd por la frecuente aparicidn do cdlulas 
muy dosdlferenciadas, liecho ya observado por 
PNAUN-FALCO y cols.
La nilcroscopfa electrdnlca pormitld una clara difo- 
ronclacldn do lag acontuadas indentacionos de la cdlu- 
1 a micdsica, que puode adquirlr aspecto cerebrifoimo,
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como aenalara LUTZNER on 1.967.
Las causas do muorto fueroii, como eu las domds se­
ries, atribuibles a la propia enformedad, a infeccio- 
nes intercurrentes y a la accidn tdxico-farmaco1dgica.
En el tratamiento do la ME, tradicionalmente Insa- 
tisfactorio, ha supuosto una importante novedad la to- 
rapdutica mediants aplicacionos periddicas a toda la 
superficie cutdnoa de mostaza nitrogenada diliiida. Es­
te mdtodo fue iniciado por SIPOS y JAKSO y désarroila- 
do por VAN SCOTT. El problema do la sonsibi1izacldn a 
la mostaza on algunos cases, no ha quedado complota- 
mento resuelto, aunque si roducido si so practica sis- 
temdticamente una itiduccidn previa de la to 1er a n d  a 
inmunoldgica a esta droga.
Los rosultadoB torapduticos se consideraron buenos, 
tanto en esta experiencia como en la de otros antores, 
sobre todo al se contempla la Ineficada de las modi- 
das anterlores.
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Fig 1î Caso n® 3. Place inf11trade.
>
Fig 2; Caso n® 3. Histopatologfa de la leslfln 
anterior! Microabcesos de Pautrler. H.E. 
- X  40-,
Fig 3; Casa n» 4. Plaças inflltradas 
que intsrasan cas! toda la espal 
de.
4
Fig 4: Caso n» 4, Histopatologfa de plaça infiltra 
da en brazo derecbo: Pequenos microabcesos de 
Pautrier, H,F. —x 40-.
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Fig 5î Caso nS 20, Tumor en el piano 
anterior del tdrax.
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Fig G: CaSo n® 20, Histopatologfa del 
tumor anterior: Atrofia apidérmica. 
Proliferacifin de câlulas micGsicas 
que invade toda la dermis, H.E,
—% 10—,
Fig 7: Caso n® 20. Idem a mayor eumento: Las célu 
las micdsicas ofrecen un ndcleo hipercromât^ 
CO. Algunas se encuentran en exocitosis. H.E. 
- X  40-,
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Fig 0: Caso n® 19. Plaças inflltradas. 
Algunas da forma anular.
Fig 9: Caso n® 19. Histopatologfa da plaça infiltra 
da an exila izquiarda: Microabceso da Pautrier 
a infiltrado dÆrmico superficial. H.E. -x 10—.
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Fig 10; Caso n» 30, Lesiones papul£ 
ses tipo prurigo.
Fig 11; Caso n® 30, Histopatologia de 
place infiltrade en music derecho; 
Gélules micfisicos de niicleo hiper 
cromâtico, Melantfgagos en dermis 
superficial, H,E, -x 105-,
Fig 12: Caso n® 30, Idem: Microabcesos de Pautrler, 
A la izquierda de la figure, en el limite dermo 
hipodSrmico, células micdsicas de gran tamano, 
H,E, —X 20—,
V?,
Fig 13: Caso n® 31. Plaça de aspecto 
polquilod^rniico en abdomen.
mm
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Fig 14; Caso n® 17, Plaça de aspecto 
poiquilodénnico en cadera derecha.
Fig 15: Caso n® 17, Histopatologfa 
da la lesidn anterior: Presen 
cia de eosindfilos en el infU 
trado dérmico, H.E, —x 40-,
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Fig 16; Caso n® 17, Infiltrado dérmlco en banda 
superficial, H,E, -x 4-,
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Fig 17: Caso n® 25, Place de carécter 
tumoral en piano anterior del td- 
rax.
V.
Fig 1B: Caso n® 25. Inmunotnrapia inespeclfica par 
sensibilizacifin de una plaça a DNCR.
>•4
Fig 19: Caso n® 25. Hlstopatologla de la leslfln 
correspondicntE a la figura 17: Denso infi^ 
trade en banda superficial. H.E, -x 10-,
#
Fig 20: Caso n® 25, Idem a mayor aumento: Algunas 
cfllulas micflsicas de nfcleo irregular, H.E,
- X  100-,
Fig 21: Caso n® 6, Plaças inflltradas 
que limitan islotes de piel sane. 
Plaças tumorales en piano postera 
ex te m o  del miembro inferior dere 
cho.
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Fig 22: Caso n® 6. Histopatologfa de plaça infil 
trada en brazo izquiordo: Microabceso de Pau 
trier, Infiltrado en banda superficial que 
contacta con la epidermis. H.E, -x 10-,
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Fig 23: Caso n® S, Hlstopatologla de tumor en pier 
na Izquierda: Pr'oliferacifln de células micflsicas 
que interesa toda la dermis salvo una franja su 
bepidflrmica donde exists una marcada vasodilate 
cifln. H.E. —X 4-,
&
Fig 24: Caso n* 6, Idem a mayor aumen 
to: Cfllulas micflsicas de gran te 
maRo, H.E. -x 40-.
Fig 25: Caso n® 6, Idem a mayor aumen 
to: Las cfllulas micflsicas se apre 
cian muy desdlferenciadas. H.E.
- X  100-,
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Fig 26: Caso n® 12. Tumores en pierna 
izquierda.
-ViJS
Fig 27: Caso M® 12. Histnpntologla de place en pla 
no ppsteroexterno rie la pierna izquierda: Ml 
croabcesos de Pautrier. H.E, —x 20-.
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Fig 28: Caso n® 12, Radiograffa pos 
teroanterior da tdrax: Disemina 
cifln especlfica pulmonar an mfl 
dulos.
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Fig 29: Caso n® 2, InFiltracifin difu
sa de la cara, que recuerda la Fig 30: Caso n® 2, Alopecia casi
facies leonina de la lepra lepro compléta de cuero cabelludo,
matosa.
Fig 31: Caso n® 30, Hlstopatologla de plaça 
inflltrada en reglSn escapular derecha: 
pequeno microabceso de Pautrier. Infil 
(redo dCrmico en banda superficial. H.E. 
-X 10-.
Fig 32: Cago nS 27. Sfndrome de S^zary.
I#
Fig 33: Caso nS 27. Hlstopatologla del 
piano de extension del antebrazo 
derecho -erltroderraia-: Exocitosis 
salpicada de cdlulas micflsicas de 
pequeno tamano. H.E. -x 40-.
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Fig 34s Caso n® 27. Hlstopatologla de 
cuero cabelludo -eritrodermla y 
alopecia-: Mucinosis foliculor. 
Giemsa —x 100-.
cFig 35: Caso n® 27. Cêlula de Sflzary -variedad 
grande- en sangre perifflrlca. Wright -x 100-,
&
Fig 35: Caso n® 27. Granulaciones citoplasmflt^ 
cas, PAS positivas, en las cfllulas de Sdza 
ry de la sangre perifSrica -x 100-.
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Fig 37: Caso n® 15, MF eritrodflrraica: 
Queratodermia palmar.
#
Fig 30! Caso n® 15. Histopatologla da 
la flexura dal codo Izquiardo -eri 
trodermia-: Infiltrado dflrmico su 
perflcial da cfllulas micflsicas de 
pequeno tamano, H.E. —x 100—,
m e m
Fig 30: Caso n® 15. Histopatologfa de 
adenopatfa inguinal izquierda: 
Areas Claras que corresponden a 
reticulosis lipomeldnica. H.E.
—X 20—.
Fig 40: Caso n® 15. Idem a mayor aumen 
to: Presencia de melanflfagos. H.E. 
—X 40—.
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Fig 41: Caso n® 35. MF Britrodflrmioa: Distro
fias unguaales.
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Fig 42; Caso n® 35. Histopatologfa de 
adonopntfa axilar dérocha: Oesos 
tructtiracifin del ganglio sin que 
precino folfoulos linfoidps.
 
se I 
H.E, —X 2—.
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35. Idem a mayor43; Caso n® ^
aumento; Presencia de eosinfl 
filon. H.E. — X 40—.
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Fig 44: Caso n® 21. Tumor en regitfn 
superciliar derecha.
Fig 45: Caso n® 21. Necropsia. Infil 
traciôn especlfica de la prfiste 
ta. H.E. —X 2-.
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Fig 4G: Caso n® 21. Necropsia. Idem a mayor 
aumento: C<?lulas mlcAslcas da gran lama 
no. H.E. —X 100-.
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Fig 47: Caso n® 26, Gran plaça tumo 
ral en mitad Izquierda de la es 
palda.
' .4
Fig 48: Caso n® 26. Tumnrns en mama Izquierda.
%SFig 49: Caso n® 26, Hlstopatologla de plaça tumoral en espalda -fig 47-: 
ProliferaciOn de células micfislcas 
de gran tamano. H.E. -x 20-.
Fig 50: Caso n® 26, Idem a mayor bu 
mento: COlulas micflsicas raulti 
nucleadas muy desdlferenciadas.
H.E. - X  100-,
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Fig 51 ! Caso n® 26. Impronta da tumor en muslo 
derecho: Cfllulas micflsicas de gran iaroann. 
papanicolau -x 100-.
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Fiq 52: Caso nS 26. Necropsta. Gongestltfn pulrao 
nar e infiltraciôn especlfica. H.E. —x 10-,
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Fig 53: Caso riB 26. Nocropsia, Idem a mayor 
aumnnlo: C^lulas mloflsicas do gran tama 
no. H.F. - X  40— .
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Fig 54: Caso n9 16. Numerosos 
tumores cn la cara.
Fig 55: Caso n® 15. Fxtensas placaS' 
inFiltradns.
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Fig 56: Caso nS 15, Necropsia, Micrometéstasis 
hepâtica de células micfislcas, H.E, —x 20—,
Fig 57: Cnsn n@ 16. Necropsla. Idem a mayor 
oumento! Cdlulas mlnCsicas de gron tome 
no con nOcleos distorsionados. H.E. -x 10O-.
Fig 50: Caso n® 33, MF antes del 
tretamiento: Numerosas plaças 
infil Iradas.
Fig 59: Caso n® 33. Idem despuds del 
tratamienhD con aplicaciones de 
mosbaza nitrogenada a toda la su 
porficie cutânea: Oesaparicifin 
de las plaças infiltrades.
Fig 60; Caso n® 33. Idem quo la Fig 61: Caso n® 33, Idem que la
figura 58. figura 59.
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Fig 62: Caso n® 33. Tumor on la fren'o antes 
del tratamiento.
= ■
Fig 63: Caso n® 33. Irlnrti dnspuds dn inyectar Iptra 
t.umoralmnntx! minrodosis dn mostnza ni ' rognnada : 
nasolucifin del tumor.
■ ' • '"f t
a- A
I  X
Fig 64: Caso n® 29, MF antes del 
tratamiente: Numcrosas places 
infil trades.
Fig 65: Caso n® 29, Idem daspuds del 
tratamiente con aplicaciones de 
mostaza nitrogenada a toda la su 
perfide cutdtnea: DesapariciCn de 
las places infiltrarias y pigmenta 
cifln bronceada r la mostaza.
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Fig 66: Caso n® 29. Idem que la 
Figura 64,
Fig 67: Cnso n® 29. Idem que la 
figura 65.
Fig 68; Casa n® 29. Histopatolagla de plaça 
infiltrada en regifin escapular derecha 
-prcvia al tratamiento-: Infiltrado en 
banda Superficial, H,E. —x 20—,
:
Fig 69: Caso n® 29, Idem despuds del tratamiento 
con aplicaciones de mostaza nitrogenada a to 
da la superficie cutanea: Oesaparicifin del 
infiltrado e hipnrpigmentacifin de la capa ba 
sal. H.E. -X 20-.
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Fig 70: Caso nS 17, Trr^-olornncia n 
la mostaza nitrogenada -eczema 
de Contacta— , que obligé a sus 
pender el tratamien'o.
Fig 71 : Casa n® 17. PosiMuldnd dn las prunbas 
de contacta a diverses dilucioncs dn most a 
za nitrogenada.
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Fig 72: Infiltrada ddrmico perivascular, en su 
totalidad linfocitario, tipo micfisico, por 
las contorsionas e inuaginacianes de la mem­
brane nuclear -x 4.250—, Caso n® 31,
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Fig 73: Unfocito, tipo cdiula micfisica, de in­
Fil trado ddrmico. La heterocromatina es muy 
difusa en la periferia. El cltoplasma muy ho- 
mogdneo, con gran cantidad de ribosomas dise- 
minados -x 17,500-, Caso n® 33.
Ndcleo.
C î  Ci to plasma.
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Fig 74: Exocitosis de dos cdlulas no queratinizan- 
tes de tipo micfislco —x 4,250—.Caso n® 31,
C M s  LinFocito, tipo cfilula micfislca,
N Q :  NOcleo de un queratinocito.
C  Q: Citoplasma de un queratlnocito.
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Fig 75: Mayor aumento de la figura anterior. El 
nOcleo es cerebriforme como corresponde a una 
cdlula micflsica. El citoplasma homogeneizado. 
- X  17,500-. Caso n® 31,
NOcleo de la cdlule micfislca,
M C -  Membrana cltoplasrofitica de la celula mi- 
cfisica,
P U '  Puente de unifia entre queratinocitos.
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Fig 76: LinFocito, tipo cdlula ndcfisica, de in­
fil trado ddrmico, Citoplasma rico an micro— 
filamentos da 100 R —x 55.000—, Caso n® 33, 
M: NOcleo,
Membrana nuclear,
M C -  Microfilamentos citoplasméticos.
Fig 77; LinFocito, tipo cdlula micfisica, en 
sangre periFdrica de un Sindrome de Sd- 
zary —x 7,500-, Caso n® 27, ^#
